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El tema que voy a tratar y que me ha parecido
interesante, me fué sugerido por el Dr. Felipe
J. Basavilbaso, quien con amabilidad exquisita
me facilito material clinico y preciosas indica-
ciones bibliograficas. A él ‘debo las piezas ana-
tomo-patologicas, con las que, guiado con gentil
deferencia y reconocida idoneidad, por el Doctor
Angel H. Roffo, he hecho el examen microscépi-
co que se vera al final de este trabajo.

Hubiera deseado hacer una monografia mas
completa, por lo menos para no desmerecer las
ensefianzas de tantas personas a quienes debo
mi preparacion profesional. Habiendo tenido que
apresurar la presentacion de este trabajo final,
he tenido que reducir mis aspiraciones. Desean-
do. sin embargo, hacer algo 1til y no habiendo
encontrado sobre este tema, un trabajo moder-
no, de sintesis biblicgrafica, donde se cataloguen
punto por punto y de una manera sistematica los
casos clinicos conocidos, he resuelto hacerlo. No
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Se encontrard en mi tesis todos los casos publica-
dos, por la falta de bibliografia pertinente unas
veces 'y otras por el idioma para mi incompren-
sible en que fueron escritos.

Agradezco al Dr. Eduardo Obejero, la deferen-
cia que tiene bara conmigo, acompafniandome en
este acto.

Agradezco a mi amigo Ernesto Wiedemann Her-
nandez la eficaz ayuda de sus conocimientos del
idioma aleméan v a los Dres. Juan Layera, José
M. Jorge (hijo), y Andrés R. Arena, gsu coope-
racion.

La costumbre de las dedicatorias, seguida con
incondicional acatamiento a los canones estable-
cidos, pudiera tener un cierto sibete de mal gusto.
Yo, prescindo de él. Por mas que he tratado de
de convencerme de la conveniencia de publicar
este trabajo desprovisto de dedicatorias no lo
he conseguido., He sentido la necesidad de poner
al frente de mi. tesis el nombre de €S0s amigos.
Habia, émpue»ro una dificultad : los afectos que se
Ccrean en el trato con los demas, constituyen una,
gama sucesiva de tintes en la que es muy di-
ficil colocar Ia sefal precisa, donde la gratitud deba
detenerse. Por otra parte no era posible, por.ue hu-
biese sido excesivo, tmnsp(h't;ar a estas paginas el
nombre de todas lag personas merecedoras de eso.
Pero mis ‘amigos me han de permitir, que entre

DA KR
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el grupo de ellos, elija para citar los mas que
predilectos, los que un camulo de circunstancias,
nacidas de la vida diaria y ajenas a la voluntad,
han colocado mas cerca de mi. Honda similitud de
ideas o de caracter, larga o intima convivencia,
respeto o gratitud, segun los casos han influido
para que elija, los nombres que cito en estas pa-
ginas.

A pesar de la costumbre no dedico este trabajo
a los mies, porque seria una redundancia ; pienso
que mal puedo dedicarles, 1o que moralmente les
pertenece.

Para aquellos jefes, compafieros o subalternos,
que de mi fueron en diversos hospitales y que
han dejado en mi un recuerdo grato y perdurable,
sean estas, que escribo, palabras de saludo. Re-
cuerdo, pues: el Hospital Vecinal de San Carlos,
la Sala X, y el Consultorio de Garganta del Hos-
pital Ramos Mejia, el Hospital Militar de la 2.2
Region, el Hospital Italiano de Buenos Aires, la
Sala de Primeros Auxilios y el Hospital de Ni-
fnios de La Plata y el Hospital Nacional de Cli-
nicas.

Citaré aqui haciendo una excepciéon merecida,
al Dr. Francisco Bianchi, de quien me evita hacer
el elogio, la alta estimacion que goza entre sus
colegas. Quiero solo manifestar, ya que la oca-
cion es propicia y nociones elementales de tac-
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to para con él, me han impedido decircelo antes,
como ‘he lamentado, que la terminacién de su
periodo de jefe, del servicio de otorinolaringologia,
del Hospital [taliano, acaecida, poco tiempo des-
pués de mi llegada a ese servicio como practican-
te, mee privara de su grata ensefianza.

Entre mis gratos recuerdos de la vida de Hos-
pital, ocupan un lugar preferente los de las guar-
dias en la Sala de Primeros Auxilios de La Pla-
ta, transcurridas en franca y amena camarade-
ria. Y al recordarlas fuerza es que recuerde tam-
bién a mis amigos los Dres. Diego M. Arguello v
William A. Leeson Yy a los sefiores Carlos Cor-
telezzi, Adolfo P. Rebora, Amadeo P. Carelli, Lau-
reano Arau y Carlos Rolleri, euyos nombres elijo
entre los de otros buenos companeros de aquella
ins~tituci>6in.




Hipertrofia difusa de los buesos del cpdneo

y de la capa

Leonteasis 6sea

Con esos nombres se clasifican algunos casos
relativamente raros, caracterizados en general,
por una hipertrofia difusa, habitualmente bilate-
ral, de los huesos del craneo, pero mas aun de la
cara y sobre todo de los maxilares superiores,
punto, este ultimo, donde suele tener comienzo
la enfermedad en la infancia o en la adolescencia

Esta afeccion de etiologia y patogenia desco-
nocida, evoluciona casi siempre lentamente, sin
producir mayor alteracion de las partes blandas
adyacentes, pero acarreando con el transcurso del
tiempo, estrechamientos de las cavidades naturales
vecinas, con correlativa abolicion de sus funcio-
nes o de la de los 6rganos contenidos.

Por ese mecanismo, la enfermedad es suscep-
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tible de producir la, muerte, y si esta no es siem-
bre consecuencia directa de aquella, lo que quita
cierta gravedad qubad vitam, mno es menos cierto
que la afeccion no, deja por eso de ser fatalmente
progresiva y que la terapéutica infructuosa hastia
hoy, solo permite, en bage g algunos ensayos
quirirgicos, una problematica esperanza.

En el transcurso de esta tesis se vers, punto por
bunto, como en la practica los casos se apartan
algo, del concepto que surje de esta, sintesis, que
he colocado aqui, con las cualidades mas salien-
tes de la enfermedad, a manera de anticipo.

SASL A~~~




Historia

Fn las tesis de Millat y Baumgarten, publicadas
ambas en Paris en 1892, hay un resumen minu-
cioso de la historia de esta afieccion. Segun estos
autores Vilelme Moeshsen, en las Kphemerides
des curieux de la nature, citado por Tarin en su
Osteo-graphie, Paris 1753, es el primero que trata
de los craneos excesivamente duros y espesados,
apoyvandose en las citas de diversos historiado-
res y viajeros, como Herodoto, Gonzalo Fernando
de Oviedo, (Historia General de la India) y Ale-
jandro Cardamusta. Pero estas aseveraciones de
un origen bastante lejano ya y en las que se
habla de una manera fabulosa de los craneos
duros, caracteristicos de razas extinguidas, en los
que segun algunos se mellaban y se hacian afiicos
los sables, no me parecen datos suficientemente
insospechables para que puedan servir a la histo-
ria de esta enfermedad. La medicina es una cien-
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cia practica Y no se beneficia sino de los hechos
concretos; la historia, de las enfermedades sirve
cuando refiere lg, caracteristicas de los casos acae-
cidos, que acumulados permiten trazar un cuadro
aplicable a todos log Casos en general y utiliza.
ble para reconocer los vienideros.

Por eso aquellas citaciones V otras que subsi-
guen en la tesis de Millat y Baumgarten, no tie-
nen un gran interés bractico o borque provienen
de la literatura novelesca de log viajes, o porque
son la descripcion de craneos aislados, encontra-
dos en museos, exhumados en cementerios o sime
plimente recogidos en los gabinetes particulares
de fnédicos de ung época ya lejana, sin que en
ningun caso se tengan datog sobre la enfermiadaq
que padecieron los individuos g quienes pertene-
cieron esos craneos. Asi en sy Opera Posthuma
describe Malpighi un Ccraneeo que recogio en el
gabinete de sy maestro Muting vV deposité en e]
museo del duque de Médena y que Gaddi, (Zperos-
st scrofulose cerebro vertebrali, Modenq 1864)
muchos afosg después describié de nuevo, habién-
dolo encontrado en el museo de Ig Universidad
de Mé6dena. Sandifort (Leyde 1792), Jadelot (Reims
1799), Otto (de Berlin), Bojanus (Darmstadt 1826),
Vrolik (Amsterdam 1858), Gaddi (Médena 1864) y
Heath, describieron diversos Craneos con huesos

O




— 45 —

menterios, museos o gabinetes ; a los que se puede
agregar el craneo depositado por Cruveilhier, ba-
bo el N.o 384 en el museo Dupuytren v cuya des-
cripcion se encuentra en el catalogo del museo.

Parece que el primer caso de esta enfermedad
estudiado en vida es el de Juan Forcade, hijo
de un cirujano de Perpignan y nacido en 1722.
Este caso ha sido tratado a mitad del siglo XVIII
por Ribell, en las Ephémerides des curieux de la
nature, cuya monografia fué reproducida por Jour-
dain en 1778, (tomo I, pag. 289 del Traité des
maladies et des operations reéellement chirurgica-
le de la bouche, Paris) y mas tarde en 1823 por
Ribell hijo, en su tesis (Dissertation sur les exos-
tose, N.°o 88). Los casos siguientes fueron publi-
cados por Howship en 1816 (Fractical observation
in surgery and morbid Anatomy),— el craneo co-
rrespondiente a esta observacion existia atn en
1872 en el Museum of the College of Surgeons,
bajo el N.c 3236 A. y la observacion fué resumi-
da por Paget, (Lectures on Surgical Pathology,
London 1853, vol. 11, pag. 240, 1853);—por Ilg,
(Einige Anatomische Beobachtugen, Praga 1822),--
reproducido por Wenzel Gruber, (Beitrage zur
Anatomie Physiologie Chirurqie, pdg. 13, parie
11, Praga 1847), después por Husche, (Ueber Cra-
niosclercsis tolalis rachitica verdikte schidel iiber-
haupt, Jena 1858), vy por fin, por Virchow en su
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Patologia de log tumores, (traduccion francesa,
vol. II, pag. 23;—por Stanley (7reatise of the di-
seases of the bones; London, pag. 291); por Bic-
kersteth, (The  transaction of the pathological so-
cety of  London, vol. XVII, pag. 243, 1866—en
estie caso habia hipertrofia del hioides y el pero-
né; por Vrany, (Mz'tlzez’[ngen aus dem patholo-
ghish-anatomischen Instit. zur 1 rag., in Prager Vier-
teljahrsschrift 1867, wol. I); por Saucerotte, (Me-
lange de Chirurgie, pag. 407), — en este caso habia
un espesamiento de la columna, vertebral, omé-
plato, clavicula, esterndn, costillas, huesos ilia-
cos, tibias, manos Vv pies, ademas del espesa-
miento de log huesos de la cabeza y fué atribuido
por Virchow g, leontiasis, y pef‘ierido .por Paget y
Marie a osteitis deformante progresiva y acro-
megalia, nespectivamﬂe}nbe;~por Schutzlemblerger,
(Gaz.  Med. LEstrasburgo 1856, N°-4). TLe Den-
tu  presentd en 1879 al Congreso de Medi-
cina v Cirugia de Amsterdam, un caso que pu-
blicé el mismo afio en la Revue de Medecine et de
Chirurgie, pag. 871, v que a pesar de ciertas du-
das que al respecto habia, considers como per-
teneciente a Ja enfermedad que es motivo de es-
ta tesis. Paquet presenté otro caso a la Sociedad
de Cirugia de Paris en la Sesion del 20 de Abril
de 1881, (Bulletin et Memoires de g Sociéte
de Chirurgie de Paris, vol. V17, pay. 329). Pou-
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let, presentd el caso de un enfermo a la se-
sion del 13 de Octubre de 1886 de la Sociedad
de Cirugia de Paris, (Buwlletin et Mémoires de la
Société de Chirurgie de Paris, vol. XII, pdg. 755).
que sirvio después de temipla una tesis de Laherre,
(Montpellier 1887). Poisson, publico en la Se-
maine Mddicale de 1890 una monografia al
respecto de una enferma de esta afeccion, ca-
so publicado nuevamente en la tesix de Millat.
Otro caso fué publicado ppr Brown en el Med:i-
cal Cronicle, de los afios 1889-90, pdgina 463.
Un enfermo {ué seguidoen el ano 1888 en la cli-
nica de Pean y publicado en 1892 en la citada
tesis de Baumgarten. Cinco casos fueron publica-
dos por Horsley en The practitioner de 1895 ; otro
por Joung, (The British Medical Journal Oct. 31
de 1896); otro por Noble, (7he Brivsh Medical
Journal, Dic. 5 de 1896). Le Dentu, presentd a
la Academia de Medicina, el 18 de Abril de 1896,
un caso del Dr. Baudon, Bockenheimer, en 1908
publict en el Archiv fur klinische Chirurgie cinco
casos estudiados en la clinica de Bergmann; en el
mismo afio Franck, publico otro;otro, siempre en
el mismo afio, fué publicado por Mix de Lancas-
ter. En 1912 Boit, hizo en el Archiv. fur Klinische
Chérurgie, consideraciones sobre un caso operado
por Friedrich, resumidas luego en el Journal de
Chirurgie de Junio de 1912.
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Guyon y Monod en el Diccionario Dechambre y
Virchow en su Patologia de los Tumores, han es-
crito dos monografias sobre este tema y otra muy
excelente publicé Le Dentu en 1904, en un tomo
de lecciones de Clinica, Quirargica, haciendo con-
sideraciones sobre cuatro ¢asos nuevos perso-
nales.

Entre nosotros, el primer caso publicado parece
ser el que el Dr. Pedro Lagleyze presentd en 1913
a la Sociedad de Oftalmologia Y que puede verse
en el Boletin de ]a misma (Enero de 1914). Se tra-
taba de una enferma hospitalizada en el servi-
cio de Oftalmologia del Hospital de Clinicas, don-
de tuvo ocasion  de estudiarla el Dr. Felipe 7.
Biasvavilbaso, quien la p‘ve,se.ntc';a la Sociedad de
Otorinol!anring‘ologi‘aﬂ Y a quien debo los datos que
al respecto figuran en esta tesis. La enferma, cu-
YO caso presento al final de mi trabajo y que cro-
nolégicamente es anterior a la brecedente, ha sido
seguida por el Dr. B.a,s;aﬂvilbaso, en el Consultorio
de Otorinolfanringolo-gia del mismo Hospital, ha-
biendo hecho el diagnostico correspondiente el
Doctor Marotta, quien habia tenido ocasion de ver
¢on anterioridad un enfermo de la misma, natura-
leza, Co




Etiologia

La etiologia de esta enfermedad es sumamen-
te oscura. Cruveilhier, dice: «Lia hipertrofia de
los huesos puede producirse independientemente
de toda causa especifica y constituir una lesion
particular.» Esta opiniém a la que como mas acep-
table recurre Millat en su tesis, después de ha-
ber descartado las diferentes etiologias sosteni-
das para la leontiasis, deja siempre la cuestion
sin resolver. Lo que quiere decir Cruveilhier, es
que hay hipertrofias Oseas, cuya causa descono-
cemos y no pertenecen @ las grandes entidades
morbidas establecidas, ya que a ellas debe re-
ferirse la palabra especifica. Pero una causa exis-
te siempre y debe ser tan especifica como cual-
quiera, desde que iguales causas en iguales con-
diciones producen presumiblemente iguales efec-
tos, aunque eso no quiere decir que iguales re-
sultados no puedan tener como origen causas dis-
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tintas. En resumen, lo que hay es gue no cono-
cemos la causa de la leontiasis 6sea.
_ Jadelot, atribufa las deformaciones del craneo
encontrado en Reims, a un reblandecimiento se-
mejante a la Osteomalacia; Gaddi, relacionaba
las alteraciones de los craneos y de la vértebra
por él estudiados con la escrofulosis. Pero estas
no son mas que apreciaciones personales sobre
€Aa%0s que como hemos visto, carecen de histo-
ria clinica y de antecedentes; no pueden por lo
tanto tener mayvor valor. Respecto al origen es-
crofuloso, el enfermo de Vrany padecié en la in-
fancia de adenitis cervicales, que dejaron una tu-
mefaceién del maxilar inferior, donde empezé la
enfermedad: por lo deméas se encontro en la au-
topsia en la raiz de la primer molar inferior iz-
awierda un considerable deposito de cemento que
a Baumgarten hace preguntar sino habra sido la
causa inicial de la hipertrofia; mas adelante se
vera que en este caso existié un traumatismo.
Virchoiv, Supuso un origen erisipelatoso, basan-
dose en el caso de Ilg, cuya filiacién cientifica
es discutible. Por de pronto en esta, enferma. las
lesiones no se reducian a la .cabeza, sino que un
afno después de haberse notado su aumento y
siete después del comienzo de la enfermedad,
presenté desviaciones en el raquis v en los miem-
bros inferiores. La autopsia no se hizo nada mas
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que en la cabeza: estaba espesada y endurecida,
la mayor parte de las suturas soldadas y los ori-
ficios y cavidades estrechadas, ambas superficies
rugosas, especialmente la interna, de la que era
posible ver un gran crecimiento irregular. Se tra-
taba de una muchacha cuyo padre ensordecio a
los treinta y un aflos y murio de tisis a los se-
senta y uno; tuvo siete hermianos de los qgue cin-
co murieron en la infancia; de los restantes, una
hermana perdié la vision a consecuencia de la
viruela vy otra era casi completamente sorda. La
enferma nacio sana y fué de inteligencia normal
hasta los diez anos. A esta edad fué atacada de
amaurosis ; sobrevino inmediatamente después un
corto acceso epileptiforme y por muchos meses
sufrié de cefalalgia violentisima, con delirio. Ce-
sada la cefalalgia, continuaron los accesos con-
vulsivos, mas frecuentes, mas fuertes vy de mas
larga duracion. Al fin de cada acceso sobrevenia
una erisipela generalizada a la cabeza. A los diez
y seis afios perdio el oido. En esta época los pa-
rientes notaron el aumiento de su cabeza, v la en-
ferma padecia de dolores violentos y de una sen-
sacion de pesadez en la misma. L.as crisis epilep-
tiformes v de erisipela se hicieron periodicas, ¥
las primeras tan fuertes que la enferma queda-
ba sin conocimiento. No pudo va abandonar el
lecho. Mas tarde perdio el olfato, y todos estos
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disturbios aumentaron hasta sy muerte, acaeci-
da imnvedi:atamefnte después de una ultima erj-
sipela. Recordando. Virchrow 1a importancia, etio-
légica que tiene la erisipela a repeticién en g
elefantiasis de las partes blandasg v el hecho de
que en esta gl hueso subyacente g veces esta
engrosado con escrecencias nudosag V espinosas,
Supuso que lg causa de ]a Leontiasig Osela de la
enferma de g fuese 1a erisipela. Y contestando
de antemano la objeccién Pposible de que en otros
enfermos no se habia, encontrado esge anteceden-
te, hace notar con cuanta frecuencia en la gle-
fantiasis de las extremidades «og fendémenos eri-
sipelatosos escapan a la observaciony. Y como
reforzando gy tesis trae g cotacién un caso de
leontiasis'; lel de Forcade (Ribel) en ] que se
<°ncontraron en 1g autopsia, los musculos de |g
ara con un aspecto fibroso. adheridog por una
parte al tejido celular subcuté,nneo, por otra ga]
periosbe,o, v los mausculos masticadores «menos
carnosos que de costumbre». Parg Virchow-—en-
tonces—Jq erisipela fué |a causa de las defor-
maciones OGseas de la enferma de llg, pero esas
Pboussées de erisipela eran consecutivas a atax.
que epi]eptifoyrmre.s que segtan Millat v Baumgar-
ten debieron Ser producidos por las considera-
bles a] teraciones de] rendovcrzineo, que la autop-
sia descubrig. Para estos autores e] fenémeno inj-
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cial y anterior por lo tanto a la eresipela, fué
la hipertrofia interna del craneo. Dos erisipelas
faciales tuvo la enferma de Poisson, pero por
lo que parece entenderse en la. monografia "de
ese autor, ellas fueron posteriores al comienzo
de laenfermedad. La enferma de Stanley murio de
erisipela diez dias después de serle resecado el
maxilar superior, pero en este caso no se debe
tratar mas que de una infeccion post operato-
rial; por lo menos en la comunicacién de Stan-
ley, reproducida por Guyon y Millat, no se dice
que la enferma padeciera de una erisipela a re-
peticién. El enfermo presentado por Poulet a la
Sociedad de Cirugia de Paris ien 1886 tuvo, mien-
tras estaba hospitalizado, cuatro afnos después
de notado las primeras deformacionies, una eri-
sipela cefalica grave, motivada por viegigatorios.
Las alteraciones de las partes blandas descrip-
tas en el caso de Ribell no se han vuelto a en-
contrar, que yo sepa. Lo Ulnico que a este res-
pecto encontré Poisson en su enferma mientras
le resecaba ldas saliencias 6seas fué un adelga-
zamiento de las partes blandas que recubrian las
tumefacciones, lo que se explicé por las presio-
nes ejercidas por estas; el periosteo se dejo sepa-
rar con toda facilidad si bien arrastré consigo
algunas particulas oseas.

Huschke, considerando el caso de Ilg, quiso re-
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ferir la hipertrofia difusa a un proceso raquitico,
manera de bensar contra la que se levantan Vir-
chow, Poisson v Millat, sosteniendo este altimo
que la edad distinta de aparicionm, la diferente lo-
calizacion y extension del proceso v el estado
general, previo, distinto en la leontiasis y en el
raquitismo, abogan por las desemejanzas de es-
tas afecciones, haciendo notar, de paso que la
orina es normal en la leontiasis mientras que en el
raquitismo est4 cargada de fosfatos, especialmente de
calcio. Por lo que se refiere al estado general que pre-
cede a la aparicion de la enfermedad es exacto
que, en la mayoria de las observaciones, Ia leon-
tiasis aparece en medio de yina salud excelente.
Exceptiiase el caso de Poisson donde se traia
dQ una prematura, nacida a los siete meses v
criada artificialmente después de los tres meses ;
comenzo a caminar a los tres afnos, sin que se
notaran deformaciones en los miembros inferio-
nes, ni epifisis voluminosas: su primera denti-
cion se redujo a dos incisivos por mandibula v a
una molar, aparecidos tardiamente: la segunda,
denticién esiala constituida por dientes norma-
les en numero, pero bequenos y mal implantados :
tenia reglas profusas, durando ocho dias, sin que
el examen uterino revelara causa alguna (Fois-
son hace notar que la enferma de ILe Dentu de
1879 tenia menstruaciones irregulares); la ma-
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dre de esta enferma habia tenido un aborto y un
hijo muerto de atrepsia a los tres meses; el pa-
dre, en buena salud al nacimiento de la enferma,
murié después, de una afeccion cardiaca. Se ex-
ceptia también del cuadro general la enferma
del Dr. Basavilbaso, cuya historia presento: su
denticién comenzé a los tres anos; como vere-
mos mas adelante esta enferma tenia anteceden-
tes sospechosos de lues.

Guyon y Monod en su articulo sobre los hue-
sos maxilares del Diccionario Eeciclopédico De-
chambre atribuyen la Hipertrofia difusa de los
maxilares, como llaman a esta afeccion, a una
inflamacion cronica del periosteo. <Fendmenos do-
lGrosos acompanan a veces estas hipertrofias
monstruosag. Pueden faltar completamente pero
constituyen a veces verdaderas crisis inflamato-
rias  olorosas, marcadas al exterior en uno de
los enfermos (observacion de W. Gruber —se re-
fieren al caso de Hg—) por una rubicundez erisipe-
latosa de la piel». «Se encuentran por otra parte-—
siguen mds adelante—-en ciertas particularidades
anatémicas de las piezas observadas las trazas
de una periostitis crénica verdadera. Queremos
hablar de las eminencias que se encuentran en
la superficie de los huesos y que parecen mos-
trar la parte que le corresponde al periosteo en
la enfermedad; se recordara a este respecto que
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en el enfermo de Ribell se encontrd la piel de la
cara adherida al periosteo v formando con é] una,
sola membrana». «I.a periostitis no basta, por lo
demas, para explicar esos inmensos desordenes ;
el tejido dseo participa ciertamente en esta in-
flamacion cronica Yy contribuye a llevarla a ese
grado». Millat reconoce que la inflamacién puede dar
lugar a hiperostosis considerables pero no en-
cuentra en los casos conocidos los signos conco-
mitantes de la inflamacion aguda o cronica: fie-
bre supuracién v dolor. Y recuerda que habi-
tualmente local, la hiperostosis inflamatoria no
se hace simétrica sin que intervenga una causa
(una causa que la motive en el otro lado,—tra-
duzco yo). Los enfermos de Tlg, Schutzemh‘erg«erg
Y Howship tuvieron cefalalgia antes de aparecer
las tumefacciones Yy en dos enfermos de I.e Den-
tu- la enfermedad pareciéo comenzar con dolores
dentarios; como Se verd en otros sitios de este
trabajo las cefalalgias de los tres primeros han
sido consideradas posteriores en realidad al cre-
cimiento 6seo. Como se vera en su oportunidad,
Forcade (Ribell) habia tenido como fenémeno in-
flamatorio una dacriocistitis. En ]a comunica-
cion de Howship la afeccion tiene su punto de
partida aparente en circunstancia en que el en-
fermo, hombre robusto y entonces en plena sa-
lud, se paseaba un dia de gran viento. Sintio brus-
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camente un fuerte prurito v una sensacion de ca-
lor en los ojos, aumentando la irritacion de tal
manera que cuando llegé a su casa no podia
abrirlos; una tumefacciom del tamafio de una ave-
llana se formo debajo del angulo interno de cada
ojo, abriéndose al interior—segin la expresion
del enfermo—y ensanchandose mas tarde facil-
mente entre los parpados; al cabo de doce sema-
nas la inflamacion de los ojos habia desaparecido.
Quince dias después, habiendo pasado la noche
bajo la lluvia, lo que le motivé un fuerte resfrio,
volvieron @a aparecer las _turﬁue-facc:ilonre-s en los
angulos internos de los ojos (dacriocistitis), que
se transformiaron en abcesos, v se abrieron ex-
pontaneamente en el plazo de dos semanas. La
formacion de esos abceesos, principalmente el del
costado izquierdo, se acompand-de dolores violen-
tos irradiados hacia los huesos de la cara y del
craneo. Habiendo transcurrido méas de tres me-
ses en ese estado presentaba va saliencias con-
siderables, de aspecto Oseo, debajo del borde in-
ferior de cada orbita, habiéndosele disminuido
la vision de ambos ojos. En este caso la lesion
tom¢é bastante simetricamente la totalidad de los
dos maxilares superiores.

Un antecedente que a veces se encuentra en la
anamnesis de estos pacrentes es el traumatismo
accidental u operatorio. En el caso de Forcade di-
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ce Ribell que dlegado a la edad de doce anos, su
padre le abrié un  depdsito lacrimal en el
gran dngulo del ojo derecho, que supuré largo
tiempo; fué entonces que se noté una eminen-
cia que se destacaba de la parte mediana de la
apofisis nasal del hueso maxilar del lado dere-
cho, del grosor de una pequenia almendra»—tal
puede leerse en la. tesis de Millat, que transcribe
de Jourdain la observacion de Ribell. Se ha que-
rido ver en esa dacriocistitis  del joven Forcade,
como elemento inflamatorio o en el traumatismo
quirtrgico de su incision, un agente causal de
las ‘deformaciones 6seas que después aparecieron.
¢ Pero no habra sido esa dagroicistitis la mani-
festacion de crecimientos 6seos aun no revelados
al exterior? Asi por lo menos piensan algunos
autores, con mucha “razon me parece, dada la
Jentitud general de esta enfermedad que hace
posible la existencia anterior a las deformacionas
visibles de un largo crecimiento previo en las
cavidades naturales. Por lo deméas sabemos que
en muchos casos la lesion comienza en las cer-
canfas del canal ldcrimo-nasal y asi es posible
una dacriocistitis como primera manifestacion apar
rente de una enfermedad ya en evolucion. La en-
ferma presentada por Le Dentu, en 1879 al Con-
greso de Amsterdam y cuya naturaleza clinica
algo dudosa por la rapidez de la evolucion Y por
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el examen histolégico que reveld elementos sar-
comatosos, notd una tumefaccion no dolorosa en
el maxilar inferior, cuatro meses después de ha-
berse hecho extraer en el mismo punto, una mo-
lar (la primera derecha), donde tenia vivos do-
lores que desaparecicron con la extracciom. El
enfermo presentado por Poulet, del que ya he
hecho mencion, recibio a la edad de {res afos
una patada de caballo en la parte superior y de-
recha de la frente, quedando durante un ‘tiempo
sin conocimiento. Lia herida supur6 por espacio
de un afio y cerrd con la eliminacién de una es-
quira del frontal; a los diez y nueve afios (diez
v seis después), noté las primeras tumefaccio-
nes en el parietal izquierdo que invadieron su-
cesivamente la miiad derecha del frontai, el pa-
rietal derecho, etc. El enfermo de Vrany, cuyos
antecedentes escrofulosos he citado en su res-
pectivo lugar, sufrio en su juventud un trauma-
tismo en la cabeza producido por un coche que lo
apretd contra un muro. De los casos de Bockenhei-
mer: en uno 'de ellos, la enferma—se trata de
una mujer—se cavo a la edad de siete afios, gol-
peandose el lado izquierdo de la frente en la cal-
zada, lo que originé una tumefacciéon que crecid
lentamente. Al afio tenia yva una dureza o6sea del
tamafio de una ciruela, a mas de otra tumefac-
cion en el lado derecho de la frente; después fuer
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ron apareciendo otros en diversos huesos de 1la
cara. El segundo enfermo de Bock-enkeim-er, es un
hoembre que a los diez afios de edad cayé sobre
el arco superciliar izquierdo, notandosele dos afios
después ungy, tumefacciéon en ese punto; a los diez
v sels se le cayé un fadrillo sobre 1a sien izquier-
da, que originé una segunda tumefaccion, sobre
la que un médico le hizo tres incisiomes, no sa-
liendo masg que sangre. Después de esta opera-
cioén, el enfermo noto que crecia mas rapidamente
la pequena tumefaccion originada por el traumay
tismo anterijor, La enferma de] Dr. Lagleyze, ca-
y6.de una escalera, dando con la cara en el par
vimento, lo que le hizo perder el sentido, y |e
produjo una gran tumefaccion nasal; de ahi co-
mienza su afeccion, si bien, segtn ella, ya enton-
¢eS su cara era mas ancha que la de sus her-
manitos.

Va sifilis ha sido invocada como causa etio-
I6gica, pero falta en la mayoria do los casos co-
nocidos. Uno de los enfermos mencionados por
Le Dentu, en su trabajo ya citado de 1904, presen-
taba a los treinta anos de edad «una frente desme-
suradamente ensanchada, limitada a cada lado por
enormes eminencias; la narig levantada a 1a derecha
Por una especie de columna oblicua; los pomulos un
boco salientes; 1a mandy bula inferior brominente; los
ajos fuertemente separados.» Este enfermo, tenia,
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un delirio de grandeza, exteriorizado por ficticias
condecoraciones, que lucia en su pecho. Habia’
este hombre tenido sifilis y llevaba traza de ac-
cidentes terciarios indiscutibles, (no dice L.e Den-
tu cuales eran). Llamado Fournier, corroboro el
pensamiento de Le Dentu, de que las deformacio-
nes oOseas que presentaba ese er’lfermo, no recor-
daba a las de los sifiliticos. Con eso no resuelven
la duda de que tales deformaciones pudieran ser
manifestacionnes atipicas y desconocidas de la
sifilis. Por lo demas esa es una historia incom-
pleta, en que faltan los datos sobre ¢l comienzo
y la evolucién ulterior de la enfermedad, ¢n la
que no se dice si se instituyd un tratamiento an-
tisifilitico. La enferma del Dr. Basavilbaso, te-
nia dientes de Hutchinson, Wassermann franca-
mente positiva, y la madre habia tenido tres par-
tos prematuros, anteriores a su nacimiento. El
tratamiento antisifilitico no ha dado nunca resul-
tado, como veremos en el capitulo correspon-
diente.
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Anatomia Patolégica

Como se habra podido ver en lo que antecede,
la leontiasis dsea se caracteriza desde el punto
de vista anatomorpatologico, sobre todo por el
engrosamiento de los huesos de la cabeza v muy
especialmente por los de la cara, entre los que
desempefia un papel principal por su precocidad
en enfermarse y por el desarrollo que adquiere
el maxilar superior. Es en este hueso y especial-
mente en su rama montante donde, en algunos
casos, comienza la enfermedad; de ahi invade
lentamente los huesos propios de la nariz, el un-
guis, el etmoides, el cornete inferior, el palatino
vy el malar; ya sea que el proceso avance de una
manera gradual extendiéndose sin discontinuidad
o aparezca simultinea o sucesivamente en sitios
distintos. De esta segunda manera es como se le-
siona el maxilar inferior, (cuando no es el pun-
to inicial en que aparece la lesiom). Los huesos
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del craneo son afectados sucesivamente, engro-
sando asi: el frontal, el parietal, la gran ala del
esfenoides y la escama del temporal; raras ve-

ces se afecta el occipital y algunas la base cranea.-
na. Como se vera mas adelante al hablar de Ia
sintomatologia vy de la evolucion, no es siempre

ese el trayecto que recorre la enfermedad en sus
distintos sitios de aparicion. En cualquiera de los
huesos de la cabeza, inclusive los del craneo,
puede iniciarse el proceso; por otra parte, aun-
que todos ellos pueden estar afectados, no lo es-
tan generalmente en cada caso considerado en
particular. i

_Comt’mm’enhe, Y esta es una de las caracteris-
ticas de la afeccion, las lesiones guardan una
cieria simetria, afectando “ambos Iados de 1a
cerbeza, pero sin adquirir siempre en cada uno
de ellos iddnticas formas )V proporciones; en
ciertos casos, con muchas apariencias clinicas de
leontiasis, la lesion es unilateral.

Como ya lo he dicho anteriormente, las partes
blandas se encontraron alteradas en el caso de
libell, en el que la piel de la cara estaba adhe-
rida al periosteo Y los musculos masticadores «me-
nos carnosos que de costumbres. En la enferma
de Poisson, se recordara que éste encontrd du-
rante una intervencion las partes blandas algo
adelgazadas, al nivel de las saliencias Oseas, lo
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que interpreté como resultado de la presién por
estas ecjercidas; el periostio se dejOo separar con
toda facilidad, si bien arrastré consigo algunas
particulas oseas. En un caso no muy claro de Heath,
parece «que habia una hipertrofia concomitante
de las partes blandas.

Entre los casos cuya documentacion original o
reproducida, he podido consultar, fueron objeto de
autopsia los de Ribell, Ilg, Vrany, Schutzemblerger
vy Howship; de ese modo las lesiones Oseas fueron
en 'esos casos perfectamente estudiadas por lo que
a su localizacion se refiere. En otros enfermos el es-
tudio de la localizacion fué t':ur'()reeido hasta cierto
punto por intervenciones que snfrieron, tales los de
Stanley, Poisson, Paquet y Pean. En los demas la si-
tuacion topografica de las lesiones ha sido obte-
nida tnicamente por el examen clinico. Se com-
prende gue en estos dos ultimos grupos de enfer-
mos, las lesiones enumeradas no excluyen la exis-
tencia de otras ocultas.

Segun la ya referida documentacidon, habia una
hipertrofia dsea de los huesos de la cara y del
craneo en los casos de Ribell, Ilg, Vrany, Lagley-
ze, Pean, Baudun, Poisson, Basavilbaso, en tres
enfermas de Le Dentu y en una de Bockenheimer.
En el caso de Forcade, dice Ribell que «el eraneo
y la cara estaban enteramente exostosados». En
los huesos de la cabeza de la enferma de Ilg se
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comprobd en la autopsia que «el espesamiento era,
remarcablemente uniforme Y general». En la ne-
cropsia del enfermo de Vrany pudo encontrarse
un espesamiento de casj todos los huesos cafali-
€05, exceptuando la escama del temporal v el
occipital. En 1a enferma del Dr. Basavilbaso ha-
bia un abultamiento de los huesos propios de la
nariz, maxilares superiores, maxilar inferior y la
radiografia demostrd «a oclusion coinpleta de
ambos senos frontales y maxilares y el aumento
casi uniforme de Ja, pared craneana desde el fron-
tal al occipitals. I.a enferma de Le Dentu de 1879,
muerta por accidenl(es cerebrales, que empeza-
ron con delirio, pero cuva naturaleza el autor no
pudo precisar por no haberlos bresenciados, si
bien los supuso debidos a coﬁlprosi(},n encefalica,
tenia tumoraciones simétricas de los maxilares
superiores e inﬁerior‘es, que segtin Le Dentu ge
extendiercn al temporal izquierdo, 1o que dedujo
portun cierto grado de exoftalmia de ese lado, con
correlativo abovedamiento de la sien correspon-
diente. Ie Dentu en su articulo ya citado de 1904
menciona dos enfermos, un hombre vV una mujer
en que era posible comprobar al examen aumento
de los huesos frontal, maxilares superiores, mala-
res v maxilar inferior, Semejante a la de éstos
eran las lesiones de la enferma de Baudon, que el
18 de Abril de 1895 presento Le Dentu a Ja Acade-
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mia de Medicina. En su enferma Pean pudo indi-
vidualizar tres tumores duros: uno enorme del
tamafio de la cabeza de un recién nacido en el
maxilar superior izquierdo; otro del tamano de
una manzana en el maxilar superior derecho; por
fin otro ocupaba toda la mitad derecha de la ra-
ma horizontal del maxilar inferior. Al ser reseca-
dos los dos maxilares superiores, se noto lesiona-
da la cara inferior del esfenoides. Uno de los en-
fermos cuya historia refiere Bockenheimer en su
trabajo de 1908, una mujer, tenia un acrecimien-
to del frontal, maxilares superiores, cornetes mn-
teriores y maxilar inferior. La enferma del doc-
tor Lagleyze tenia un aumento en los huesos
frontal, apofisis zigowmatica del temporal, maxi-
lares superiores, malares, cornetes inferiores y
maxilar inferior. En la enferma de Poisson habia
un crecimiento de ambos maxilares superiores y
segun ella misma le hizo observar a Poisson, el
hueso malar, apofisis zigomatica, frontal, esta-
ban més desarrollados a derecha que a izquierda
pero dice Poisson que la desproporcion innegable
no era muy pronunciada.

Habia un crecimiento 0seo a ambos lados del
craneo, en el enfermo de Poulet, en el que esta-
ban tomados el parietal izquierdo, y en el lado
derecho el frontal, el parietal v la escama del
temporal.
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La hipertrofia en un solo lado del craneo ha
sido encontrado en un caso de Le Dentu Y en
otro de Bockenheimer. En el primero, se trataba
de una muchacha con hipertrofia del temporal
izquierdo (sobre todo de la porcién escamosa) y

del mismo lado. En el enfermo de Bockenheimer
habia un levantamiento de la sien izquierda y de
la mitad homonima de la frente.

A ambos lados de 1a cara ha sido constatada
Ia hipertrofia en el caso de Howship y en dos
de Le Dentu. En el primero el crecimiento se
hizo ﬁniname‘nte, por lo que erg visible, sobre
los. maxilares superiores. En uno de Le Dentu,
estaban ‘hipvevrtrofiados los dos maxilares supe-
roores, la miasa etmoidal, los cornetes y los pa-
latinos: En otro, la hipertrofia tamaba el maxi-
lar inferior YV los malares.

La hipertrofia unilateral de 1a cara ha sido en-
contrada por Paquet y Heath - en el caso del Dri-
mero localizada en la region maxilar izquierda
(con dos brotes de tejido conjuntivo embriona-
rio, Sarcomatoso, en 1o que quedaba de seno) ;
YV en el del segundo, en el costado izquierdo de]
maxilar inferior Y pbor lo que parece entenderse
en el maxilar superior izquierdo. En el caso de
Stanley en e] que al examen solo Se notaba un
tumor de 1a apofisis montante del maxilar su-




perior, se extrajo en una intervencion este hue-
S0 por entero, encontrandosele totalmente hiper-
trofiado, con tejido 6seo en el Seno, pero no se
dice en la historia, reproducida por Millat, de
cull maxilar superior se trataba o si se trataba
de ambos a la vez.

Schutzemberger, publicé en 1856 el caso de un
enfermo que después de haber padecido, durante
algunos meses de «cefalalgia, accesos convulsi-
vos epileptiformes— imbecilidad, demencia—debi.
litamiento muscular generalizado, murio de un
acceso convulsivo ultimo», encontrandose en la
autopsia una «dsteo-esclerosis general del craneo»
(base y calota), con hiperhemia venosa generali-
zada de la masa encefalica.

En los casos de Bickersteth, Saucerotte, se len-
contré también hipertrofia de huesos no encefi-
licos. En el enfermo de Bickersteth, todos los
huesos de la cabeza estaban tomados (a excep-
cion del occipital y de la parte postero-superior de
los parietales); ademas lo estaban el hioides v
el peroné. Al enfermo de Saucerotte, atribuido con
cierto fundamento en cada uno de los casos, por
Virchow a la leontiasis, por Paget a la osteitis
deformante y por Marie a la acromegalia, pre-

sento crecimientos que durante su vida pudieron

localizarseles en el craneo, cara, columna verte-
bral, oméplato, costillas, claviculas, esternon, hue-
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sos iliacos, tibias, manos y pies. Se recordara
que a la enferma de Ilg, pudieron reconocérsele
durante la vida desviaciones en la columna ver-
tebral y en los miembros supleriores, sobre los
que es de sentir haya callado la autopsia. En
un caso de Brown, con hipertrofia del maxilar in-
ferior y de los miaxilares superiores, habia en el
hioides un mayor tamafio a derecha que a iz-
quierda.

En la mayoria de los casos conocidos, los hue-
SOS que no estan hipertroﬁados, estan por lo me-
nos _del tamafio y ‘©spesor normal; en la enferma
de Ilg, «en ciertos puntos mas delgados, el hueso
era fragil» v en el de Vrany, «el fondo de la ter-
cera fosa craneana , era una laminilla adelgaza-
da como el papel Yy aun perforada ien un puntov.

No se encontréd sino una dureza en todos los
puntos, en los casos de Forcade (Ribell), Howship,
llg, Schutzemberger, Bickersteth, Lagleyze, Pean
v Basavilbaso. En dos casos de Le Dentu y en
el de Paget, era posible percibir en ciertos pun-
tos una cierta elasticidad a la presion. Uno de
los dos primeros es el de la enferma de 1879,
en la que la enfermedad, como se puede ver en
otros lugares de esta tesis, tuvo una evolucion
rapidisima y el examen hi'stoldgico reconocio te-
jido conjuntivo embrionario (sarcoma, ?) En el ca-
so de Paquet, en el que se encontro en el antro




del maxilar superior resecado, brotes del mismo
tejido conjuntivo embrionario, habia una crepi-
tacion apergaminada en dos saliencias de la. bo-
veda palatina. El otro caso de Le Dentu, es el de
una joven con hipertrofia del temporal izquierdo,
que evoluciond con mucha lentitud vy donde se
percibia una «elasticidad cercana a la falsa fluc-
tuacion», la que después dejo lugar a una indura-
cion. El hueso que en su enferma encontro Pois-
) son, durante la intervencion, era friable.

Las suturas 6seas se encontraron borradas en
los casos de Ilg, Vrany y Bickersteth. Estaban es-
trechados los orificios de la -base del cranco en
los enfermos de Ilg v Bickersteth. Pudo compro-
barse de visu el estrechamiento de los canales na-
so-lacrimales en los casos de Ilg y Vrany. Se apre-
cid bien el estrechamiento de la cavidad craneana
por llg y Schutzemberger. Las orbitas estaban
estrechadas en los enfermos de Howship, [lg, Bic-
kersteth y Paquet. Las fosas nasales lo estaban
en los enfermos de Poisson, Paquet, Pean, Ba-
savilbaso y Forcade (Ribell), si bien en este tul-
timo caso solo se dice que lo estaban por com-
prensién de los cartilagos del ala de la nariz.
En los enfermos de Pean y Bickersteth, la cavidad
bucal estaba reducida. La silla turca se encontré
anlanada en la necropsia por Ilg y Vrany. Pudie-
ron comprobarse alvéolos dentarios obliterados
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en los casos de Vrany, Bickersteth y en el primero
de Bockenheimer. Los dientes estaban flojos én
la enferma de Le Dentu de 1879; en Ia de Pean,
los dientes habian caido va.

Rugosas o con eminencias circunscriptas es-
taban las superficies hiperplasiadas de las ca-
bezas de los casos de Ilg, Vrany, Bickersteth v
Forcade (Ribell) Yy era posible ver en dichas su-
perficies, numerosos orificios vasculares en los
casos de Ilg, Vrany y Bickersteth.

En el caso de Vrany, la primera molar izquier-
da~ inferior tenia la raiz «considerablemente hin-
chada» por aposicion de cemento.

A pesar de la aparente contradiccion de los dis-
tintos examenes histologicoy practicados en pie-
zas de esta enfermedad, es indiscutible que en
el fondo de ellos hay una coneordancia perfecta.
Ha sido encontrada, osteitis condensante por Pa-
quet y Poulet, rarefaciente por Poisson, conden-
sante: y rarefaciente a la vez por Heorsley vy Boc-
kemheimer ; el aspecto histologico era el del hue-
SO primario con sus humerosas cavidades y tra-
béculas delgadas en el caso de Heath: en dos
casos de Le Dentu, el tejido dseo contenia nume-
rosos osteoblastos y en la médula era posible
ver manojos de fibras conjuntivas, nucleos, cé-
lulas embrionarias V (cercanas a las trabéculas
6seas) células gigantes de cuatro a seis nueleos
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y de 40 micrones de diametro. En el caso de
Pean, «el estroma estaba formado por tejido con-
juntivo muy abundante y muy denso, conteniendo
un gran numero de ntucleos y de células igual-
mente repartidas, escasos en ciertos puntos y tan
frecuentes por el contrario en otros, que el tu-
mor podria clasificarse como fibrosarcoma. Las
fibras del tejido conjuntivo circunscribian islotes
O0seos constituidos por placas osiformes contenien-
do osteoblastos, en la periferia de esas placas
habianse incrustado sales calcareas. En fin, el
tejido conjuntivo contenia numerosas mielopla-
xas.» Como he tenido ya ocasion de decirlo,” en
la bio‘psia hecha a la enferma de Le Dentu de
1879, el diagnodstico histologico fué de sarcoma,
vy brotes sarcomatosos se encontraron en el an-
tro maxilar de la enferma de Pean. Horsley, en-
contrd entre las trabéculas o6seas un tejido con-
juntive delicado, casi mixomatoso. Como en su
lugar se dice, en el hueso extraido a la enferma,
que constituye la observacion clinica de esta te-
sis, se encontrd osteitis condensante y rarefa-
ciente.

Mas adelante, al hablar de la patogenia, sera
el momento oportuno de manifestar como estos
distintos aspectos en que ha sido sorprendido el
hueso de estos enfermos, no son mas que los
diferentes tiempos del proceso de osificacion nor-
mal, transplantado a la patologia.






Sintomatologia

Comienza esta enfermedad por lo general en
la infancia o en la adolescencia. habiéndosele vis-
to aparecer a los siete afios (Stanley, Bockem-
heimer), a los ocho (Basavilbaso—tres casos de
Le Dentu), a los doce (Ribell, Bockenheimer, La-
gleyze), a los trece (Pean), a los catorce (Bic-
kersteth), a los diez y seis (Poisson), & los diez y
ocho (I.e Dentu), conociéndose un caso de Heath,
a los tres mieses, otro de Paquet, a los tres afios
vy el de Howship, a los cuarenta y uno.

Diversa ha sido la forma, segun los casos, co-
mo se ha manifestado esta enfermedad, siempre
insidiosa en su evolucién. Muchas veces lo pri-
mero que llama la atencion es el crecimiento ge-
neralmente lento de uno o varios huesos, haya
habido o no en ellos un traumatismo anterior;
asi sucedio en los casos de Vrany, Poisson, Basa-
vilbaso, Poulet, Pagquet, Lagleyze y en dos de
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Bockenheimer. Los primeros fenomenos que apa-
recieron en el caso de Sohutzembrerg‘er, fueron
violentas ce-ﬁalalgia§, a las que siguieron después
pérdidas de conocimiento y convulsiones. La en-
ferma de Le Dentu de 1879, cuatro meses antes
que le apareciera en el maxilar inferior una tu-
mefaccién indolora, sintié en el mismo sitjo, que
era el de la primera molar derecha, vivos dolo-
res que determinaron la extirpacion del diente,
estando la encia roja y sangrante. Convulsiones
iniciaron la escena a la edad de tres meses en
una. enferma de Le Dentu, apareciendo de nue-
Vo a la edad de cuatro ¥ ocho afios, siendo en
esta ultima época cuando se je noté ] aumento
del temporal izquierdo. Amagurosis, seguida de
convulsiones que después se repitieron, aparecio
como primera manifestacion morbida en la en-
ferfna de Ilg. En el caso de Ribell, lo primiero
que aparecié fué una dacrioc*is.titis. Inflamacién
de los ojos con. dacriocistitis fué la. primera mo-
lestia que padecio el enfermo de Howship.,

El hueso brimeramente afectado no ha sido
siempre el mismo en todos los casos. Comenzao
la tumefaccion en Ja raiz de la nariz en la ‘en-
ferma del Dr. Lagleyze ; en la apofisis montante
de los maxilares en los casos de Stanley, Ribell y
Poisson; en los maxilares superiores en los de
Pean v Paquet; en el maxilar inferior en el en-
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fermo de Vrany, en uno de Le Dentu y en la
enfermia del Dr. Basavilbaso; en el frontal en
dos casos de Brockenheimer; en el parietal iz-
quierdo en el de Poulet; en el temporal del mis-
mo lado en una enferma de Le Dentu.

Cuando la enfermedad se ha manifestado des-
de el principio nada mas que por una tumora-
cion, el desarrollo de la afeccion suele hacerse
durante mucho tiempo, de una manera silencio-
sa, sin que llamie la atencion otro sintoma que
no sea el lento y progresivo aumento de la tume-
faccion. Es solamente cuando el crecimiento de
los huesos comprime los O6rganos vecinos, que
se anaden diversos sintomas, que llamativos de
por si 0 molestos para el paciente, requieren la
atencion del observador y aumentan de esa ma-
nera el cuadro moérbido general. Comprimidos los
trayectos de los nervios, hacen su aparicion in-
tensisimas neuralgias. Estrechadas o suprimidas
las fosas nasales, se observa una correlativa in-
suficiencia nasal respiratoria. El estrechamiento
del canal lacrimo-nasal, se denuncia por una epi-
fora v el estancamiento de lag lagrimas favorece
la infeccion : de ahi la dacriocistitis. La invasion
de las orbitas trae aparejada una exoftalmia, con
- estrabismo y diplopia o miopia. El empequefie-
cimiento de la cavidad bucal o el engrandeci-
miento mas o menos irregular de los huesos cer-
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c¢anos a la articulacion témporo—mfa‘xiluar, pueden
traer como consecuencia una, dificultad en 1a mas-
ticacion, degluoiép y fonacién. EJ reducimiento
de la cavidad craneana, puede originar violen-
tas cefalalgias, convulsiones, con o sin pérdida
de conocimiento y alteraciones psiquicas; entre
estas Ultimas han sido atribufdas al estrechamien-
to de la cavidad Craneana: debilitacién de la in-
teligencia, maania, melancolia, psicosis maniaco-
dephe»sivas, delirio de grandeza y demencia. El
estrechamiento de los orificios de 1a base del
craneo por donde basan los nervios craneanos,
puede traer como resultado alteraciones en la
sensibilidad de Jg cara y disminucién y abolicion
de los sentidos del oido, vista, olfato Yy gusto;
por lo que se refiere a la anosmia, esta buede
puede ser también producto de las alteraciones
quge sufre la pituitaria por compresion directa,
Y por lo que se refiere a la ceguera, esta puede
tener como causa la elongacion creciente del ner-
vio Optico bor exoftalmia progresiva.
Presentahban epifora un caso de Bockenheimer
Vlosde los Dres. Lagleyze y B‘asavilbaso; dacrio-
cistitis los enfermos de Ribell y de Howship ; segan
el Dr. Lagleyze, varios leucomas de ambas cor-
neas que tenia su enferma, brovenian de una in-
feccion corneal, provocada bor una dacriocisti-
tis. Insuficiencia, nasal respiratoria tenian los en-
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fermos de Ribell, Howship, Bickersteth, Pean, La-
gleyze, Poisson, Basavilbaso y uno de Bocken-
heimer. Habia exoftalmia en los casos de Padquet,
Bickersteth vy en uno de Bockenheimer; estrabis-
mo y diplopia en uno de Bockenheimer; miopia
en el de Poulet v en dos de Bockenheimer. Per-
dieron la vision los enfermos de Howship, Ilg,
Bickersteth, Poulet y Lagleyze; en el enfermo
de Howship, los ojos estaban grandemente infla-
mados y uno «reventdé» como consecuencia de la
misma inflamacion y el otro a causa de un trau-
matismo recibido; en la enferma de Ilg, como se
recordara, fué la ceguera seguida de convulsio-
nes la que inicid la enfermedad; parece que en
la. enfermia del Doctor Lagleyze, la pérdida de
la visién era motivada por los leucomas que te-
nia. Perdieron la audicién las enfermas de Ilg
y Baudon, disminuyé aquella algo en un caso
de Bockenheimler y habia zumbidos en 2l oido
derecho del enfermo de Poulet. Tuvieron anos-
mia los enfermos de Ilg, Baudon y una de Boc-
kenheimer. Perdio el sentido del gusto la enfer-
ma de Baudon y disminuyé algo en una enferma
de Bockenheimer. Dificultad en la degluciéon te-
nian las enfermas de Baudon y Pean; esta Ultima
tenfa. también dificultadas la masticacion y la
fonacion.

Fueron atacadas de dolores cefalicos con an-
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terioridad a 1la aparicion de ]as tumefacciones
visibles los enfermos de Howship, Ilg, Schutzem-
berger y dos de Le Dentu; en el primero los do-
lores coincidieron .c‘on la formacion de la dacrio-
cistitis y ge Irradiaban a los distintos huesos
de la cabeza y eran tan intensos que 2asta «pa-
recia abrirse»; en la enferma de Ilg, las cefa-
lalgias sucedieron durante meses, a la amauro-
SIS ¥y acceso epileptiforme inicial y parece que
reaparecieron con la misma intensidad que al
principio, seis anos después cuando ya era vi-
sible e] aumento de la cabeza; el enfermo de
Schutz:emh’erg‘er, €n cuya autopsia se pudo com-
probar e] crecimiento general de los huesos que
constituyen g superficie inbex;ma, del craneo, ini-
Cio su corta, enfermedad con intensas cefalalgias ;
de las enfermias de Le Dentu una es 1a de 1879
la que, como yva lo he dicho varias veces, tuvo
en el mismo sitio de] maxilar inferior donde cua-
tro meses después aparecié una tumefaccion in-
dolora, fuertes odontalgias que motivaron la ex-
traccion de g primera molar derecha; la otra
enferma de Le Dentu, es una de las que presen-
ta en sn trabajo de 1904 Y en la que la enfen-
medad se habia iniciado con dolores dentarios.
Aparecieron los doloreg después de las hipertro-
fias en los enfermos de Poisson, Basavilbaso, Bic-
kersteth, Lagleyze y en dos de Bockenheimer.
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En el caso célebre de Forcade, éste, al decir de
Ribell, jamas se habia quejado de dolores en
la cabeza.

Como ya lo he dicho con méas detalles en otros
sitios de esta tesis, tuvieron convulsiones repeti-
das los enfermos de Ilg, Schutzemberger y uno
de Le Dentu. Se encontré un cierto grado de «de-
bilitamiento muscular y generalizado», en el 2n-
fermo de Schutzemberger. Insensibilidad sobre to-
do en el costado derecho de la cara y en la ex-
tremidad de los dedos, un tic doloroso de la cara,
acompafiado de contractura y vértigos, sin pér-
dida de conocimiento», fueron sintomas que se 2n-
contraron en la enferma de Baudon. Accesos de
mania aguda tuvieron les enfermos de Howship,
Ilg v Schutzemberger, coincidiendo en los dos
altimos econ violentas cefalalgias v en el prime-
ro con el vivo doler provocado por la inflama-
cion ocular. La melancolia también ha sido en-
contrada; dice Le Dentu en la pagina 193 de su
trabajo de 1904: «la enferma de treinta y cinco
afios a 'quien resequé el maxilar inferior casi por
entero, ya triste a su entrada en el hospital,
presenté después de la operacién: debilitamien-
to: e hipotermia, a pesar de que no habia perdido
sangre v el schoc operatorio habia sido sin im-
portancia. En seguida cayé ravidamente en una
especie de torpor lipemaniaco, a consecuencia del
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cual la alimentacién se hizo imposible. Algo agi-
tada por momentos, mno queria someterse a la
sonda nasal bermanente. Se extinguié doce dias
después de la (‘)‘pena,cic')‘n sin haber bresentado sin-
omas de septicemia, Y sin que la temperatura
haya jamas pasado la normal; muerte inexpli-
cable que atribui al delirio bost-operatorio, a for-
ma. depresiva, aparecido casi inmediatamen te des-
pués de 1la intervencién. Esta mujer ha muerto
entonces por su cerebro ; puede bensarse que 1la
compresiéon comenzante del encéfalo ha sido 1a
causa principal, quizas unica, de log accidentes.
Desgr,a‘cizadame_nte los parientes de esta mujer,
Seé opusieron a lg autopsia.» También ha sido se-
fnalada la forma maniacordepresiva,: o] enfermo
de V, aily, parece haber terminady sy Vida 2n upa,
bsicosis a fondo melancolico, sobre e] que se ana-
dieron crisis de mania aguda,. Dije ya anterior-
mente que un enfermo de ILe Dentu que habia
tenido sifilis Y que llevaba «trazas de accidentes
terciarios inneg:ables», bresentaba ademas de hj.
pertrofias Gseas crén‘eo{-facia}es, un delirio de
grandeza ; como Fournjer corroboré la opinién de
Le Dentu, que las lesiones oseas de ese enfermo
“no - recordaban para nada la de los sifiliticos»,
este ultimo autor aparta también e delirio de
grandeza de 1g etiologia sifilitica, vy lo hace de-
rivar de una irritacion mle,ning:q-cvo'rtic.al, O <aun
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de una verdadera esclerosis cerebral, semejante
a la que Virchow, mienciona como, consecutiva a
la compresiom por hiperostosis salientes de la
cara interna del craneo.» Es de sentir que en
este caso no se haya especificado claramente la
no existencia de otros sintomas de la paralisis ge-
neral. Debilitacién de la inteligencia habia en
el caso de Schutzemberger vy sobre todo en la
enferma de Baudon, que demente murid en el ga-
tismo.

Padecieron de insomnio las enfermas de Ilg y
Basavilbaso; espasmo faringeo que le dificulta-
ba la deglucion la enferma de Ilg; tenia mens-
truaciones profusas la enferma de Poisson y la
de Le Dentu de 1879, menstruaciones irregulares
y amenorrea.






Evolacién y Pponéstico

Lenta y paulatina es la evolucion de esta en-
fermedad. De veinte y tres afios en el caso de
Ribell, es siempre la duracion suficientemente
larga para hacer de esta lentitud una caracteris-
tica saliente de la enfermedad. En la mayoria
de los casos en que el comienzo se sefiald por
un crecini'ile‘nt-o 6seo, los primeros tiempos trans-
currieron sin otra molestia para el paciente que
su deformidad. Es en estos casos, siempre mucho
tiempo después del principio que aparecen los
uistintos sintomas de compresion que son los que
verdaderamente incomodan al enfermo y le hacen
desagradable la existencia. No es esta una en-
fermedad que afecte el estado general de la nu-
tricion, y solo es susceptible de producir la muer-
te por accién mecanica al comprimir los oOrga-
nos vecinos, dificultando la respiracidén, la alimen-
tacion o las funciones encefalicas. Murieron: de
tisis el enfermo de Ribell; de apoplegia el de
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Howship: la enferma de Ilg, murio después de
una altima erisipela aparecida. en un estado ge-
neral de denutricign («<no podia alimentarse sino
a duras penas con liquidos a causa de una es-
pecie de espasmo faringeo»); de inanicién pare-
ce haber muerto también el enfermo de Bickers-
teth; después de un acceso convulsivo Y en un
estado general de nutriciéon que en 1a historia
se adivina pésimo, si bien no se puede precisar
exactamente, murié el enfermo de Schutzember-
ger. Le Dentu, dice que su enferma de 1879, «sy-
cumbié rapidamente a accidentes cerebrales que
no puede indicar con precision por los informes
incompletos que recibié; sélo cabe que aquellos
comenzaron con delirio.» Otra de Le Dentu, ya
lo he dicho, murié en un estado depresivo con
hipotermia, que ese autor clasificé como un «tor-
bor lipemaniacos Y que sobrevino después de 1a
reseccion del maxilar inferior en la que no hubo
mayvormente nmi. hemorragia, nj schoc, si bien en
los ultimos tiempos de la enfermedad hubieron
hemorragias profusas de la mucosa bucal. En e]
gatismo murio la enferma de Baudon, en quien
también estaba, dificultada 1la, masticacion y la
deglucion,

Es sensible que en casi todas las observacionas
pbublicadas en vida de los enfermos, la historia
quede trunca, desconociéndase la causa de |q
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muerte de aquellos. Pero, a pesar de lo ‘incom-
pleto de los datos que al respecto se tiene, surge
de la lectura de las distintas comunicaciones el
concepto que esta afeccion en muchos casos no
es tan grave para la vitalidad, como lo ha sido
en algunos de los casos ya citados, y es compa-
tible con una vida relativamente larga, que se
extingue por enfermedades intercurrentes.

La larga evolucion de esta, enfermedad no exi-
me a los pacientes, en la mayoria de los casos,
de las distintas molestias de que ya he hablado
y que se anaden a la deformacion, algun tiempo
después, anos generalmente, de aparecer esta. Por -
otra parte las deformaciones en si constituyen,
cuando son muy avanzadas, un serio inconvenien-
‘e para la vida de relacidn. Ribell, en una forma
pintoresca, refiere las vicisitudes que su aspec-
to horroroso ocasiond, en vida, a Forcade, quien
por otra parte, bueno es recordarlo aqui, no su-
fri6 nunca de cefalalgias.

No siempre es asi, tal cual he querido descri-
birlo, el desarrollo de esta afeccion y su lentitud
parece haberse interrumpido en ciertos casos, pa-
ra dejar lugar a una marcha mas rapida. Tal es
asi el caso de Paquet, en el que la afeccién en
los dos afnos que precedieron a la publicacion,
sufrié un incremento con relacion @ la lentitud
de sus diez y siete afos de evolucién anterior.
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En una enferma de Le Dentu en la que las tu-
mefacciones aparecieron a los ocho afios y cre-
cieron lentamente durante veinte y cuatro, des-
pués de este plazo crecieron con una rapidez
mayor, en los ultimos tres afos; rapidez que se
fué acentuando seis meses, vy mas aun dos me-
ses antes de la muerte, habiéndose acompanado
los ultimos tiempos de la enfermedad, por hemo-
rragias profusas provenientes de la mucosa bu-
cal fungosa, que agotaron el esfado general de
la paciente, la que fallecié después de la resec:
cion del maxilar inferior, en un estado depresivo,
que Le Dentu considero consecuencia de la com-
presion craneana. Como se recordara, en la enfer-
ma deiPaquet habia en el antro maxilar resecado.
dos brotes de tejido sarcomatoso vienlaenferma de
Le Dentu se encontrd en la médula osea, nume-
rosos elementos conjuntivos embrionarios. Evo-
lucién particularmente aguda fué la de la enfer-
ma de Le Dentu de 1879, que fallecio en medio
de accidentes cerebrales, que comenzaron con de-
lirio, pocos meses después de aparecidas las tu-
mefacicones, que se situaron bastante simetrica-
mente en los maxilares superiores e inferiores,
localizaciones a las que se puede agregar otra
sospechable en la base craneana; aqui el digg-
nostico histologico fué de sarcoma.
Por el contnario, en dos enfermos de Bocken-
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heimer, sufrié la enfermedad un largo estaciona-
miento de afios y aun un retroceso tan acentua-
do, al parecer, que hasta sospeché de un error
de traduccion; pero ante la afirmacion de Boc-
kenheimer, segtn la cual éste creia encontrarse,
al principio, delante de una enferma distinta, me
convenci de que ese error no existia, lo que me
corroboraron repeticiones sucesivas que el autor
hace sobre lo mismo en su trabajo; por lo demas
ese retroceso no fué sino temporario, continuan-
do después la afeccion su marcha creciente.






Patogenia

Si no fuera a escribirse mas que las cosas cier-
las y demostradas, el capitulo de la patogenia
de esta enfermedad podria suprimirse, porque de
las varias teorias emitidas, para explicarla, por
médicos eminentes, ninguna cuenta de una ma-
nera incontrovertible con el apoyo de los hechos
concretos y confirmados. Sin embargo este ca-
pitulo debe escribirse, a pesar de lo impreciso
de nuestros conocimientos, porque es superpo-
niendo unia adquisicién a la otra, como se alcan-
zan las conquistas definitivas de la ciencia. Con
eso no quiero decir, ni mucho menos, que pueda
poner algo de mi cosecha en este asunto ian in-
trincado, que no han podido dilucidar maestros
ilustres. Me conformaré con exponer de la ma-
nera mas ordenada que pueda, las opiniones de
aquellos.

¢ Qué entendemos por Leontiasis Osea ? Un cre-
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cimiento mas alla de los limites normales, de
huesos de la cara v del craneo, que se efectua
después del nzacim.iento Y que tiene una lenta
tendencia a crecer. ¢ Es producto de una hiper-
trofia o de un neoplasma ?

A pesar de la dificultad que ha representado
bara mi formarme un concepto diferencial claro
de las hipertrofias y de los neoplasmas, por la fal-
ta de nociones generales precisas en la litera-
tura médica que consulté, he hecho 1o posible
por concretar mis ideas al respecto. Y aunque
tengo dudas de no acercarme suficientemente - g
la verdad, transcribo a continuacion la sintesis
que al respecto he hecho. .

No es un dato aislado lo que permite diferen-
ciar una hipertrofia, de un neoplasma, sino el
coﬁjunto de las cualidades de una y de otro.
Los neoplasmas tienen mas el caracter de tales
cuanto mas se acercan al tipo histolégicamente
embrionario y clinicamente maligno y menos
cuanto mas se alejan. Es precisamente en aque-
llos neoplasmas, histolégicamente adultos y cli-
nicamente benignos, donde es dificil a wveces dj-
ferenciarlo‘s, por lo que al concepto se refiere,
de las hipertrofias. Pero todo es cuestion de tin-
tes y de aproximacién. Se entiende por neoplas-
ma una nueva formacién de tejidos mas o menos
atipicos, con una tendencia potencial al creci-




mientc indefinido y motivado por una causa des-
conocida. Quedan con eso separadas las produc-
ciones congénitas, que no son una nueva for-
macion y las inflamatorias, las cuales tienen una
causa conocida. Faltan separar las hipertrofias
producidas por causas ignoradas, después del na-
nimiento. En general el desarrollo de una hiper-
trofia se hace siguiendo el proceso histologico
normal y el limite alcanzable se puede admitir,
en principio, limitado. Sin tomar al pi¢ de la le-
tra las definiciones de neoplasmas y de hipertro-
fias, esos son los puntos de vista que hay que te-
ner para separarlas. Mas se acerque una produc-
cion morbida hacia uno u otro, mas entrara den-
tro del cuadro de los neoplasmas o de las hiper-
trofias.

Pero—vuelvo a [preguntarlo—¢ la leontiasis osea
es una hipertrofia o un neoplasma? Veamos: Las
neoformaciones que la constituyen tienen, si se
quiere, una tendencia a crecer, pero nunca de una
manera tan manifiesta como en los neoplasmas,
donde esa cualidad adquiere un caracter distin-
tivo primordial. Es cierto que hay neoplasmas
que crecen con una relativa lentitud:: los benignos,
pero en ellos la tendencia al crecimiento indefini-
do es mucho mas apreciable, que en la leontiasis.
También es cierto que en todos los neoplasmas
no existe bien evidente el desarrollo atipico que
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los caracteriza, bajo el punto de vista histolo-
gico, pero es siempre posible entrever en ellos
alguna vez en su evolilciévn una tendencia hacia
la atipia celular.¢En ]a leontiasis, como se hace
histoldgicamente el proceso ? Para no perder ¢l hi-
lo de 1la exposicion, digamoslo desd

e ahora: pa-
rece hacerse de una man

era fisiologica ; luego la
leontiasis debe ser una hipertrofia.

Los examenes histologicos h
zas de esta enfermedad por distintos autores, co-

mo ya se vid en el capitulo de la
tolog

echos sobre pie-

anatomia pa-
ica, dieron un resultado aparentemente con-
tradictorio. Osteitis condensante,
condensante y rarefaci
primario, el

rarefaciente,
ente, estructura del hueso
ementos conjuntivos adultos, mixoma-
tosos y embrionarios

en la médula, fueron encon-
trados. Pero—-

como hace observar Ie Dentu—

la contradiccién no es mas que aparente, porque
todos esos no son sir

10 aspectos de un mismo pro-
el de la osificacion normal.
Los tejidos ¢

Cceso

onjuntivos propiamente dichos, car-
lilagincso y Oseo, de fisiologia tan semejante, re-
emplazables mutuamente en la g

erie animal, tan
asemej

ados en su estructura por la presencia de

sustancia fundamental, estan estrechamente vin-

culadog por su origen comin en la terc
juela del blastoderma. Constituyen por to
razone

era |io-

das esas
S un grupo: el de los tejidos conjuntivos.
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Los tejidos conjuntivos propiamente dichos, de-
rivan de células del mesoderma estrelladas y con
movimientos amiboideos. Para llegar esos tegi-
dos al estado adulto, atraviesan primero por un
estado embrionario de células redondas, intima-
mente acrupadas y separadas por escasa sustan-
cia fundamental amorfa; luego por un estado fe-
tal mixomatoso, con células estrelladas y abun-
dante sustancia fundamental constituida por mu-
cina; en un tercer estado aparecen en la sustancia
fundamental manojos de fibrillas conjuntivas y fi-
bras elasticas: se lleza asi al tegido conjuntivo
laxo, que una menor o mayor cantidad de manojos
conjuntivos vy de fibras elasticas, transforman en
tejido conjuntivo fibroso o elastico. El tejilo carti-
laginoso proviene de células del mesoderma igua
les a las que dan macimiento al tejido conjuntivo
propiamente dicho.

«El esqueleto primitivo del embridon esti consti-
tuido por piezas que tienen la forma general del
hueso adulto, pero formadas de un tejido que sera
remplazado por 2l hueso y no transformado en te-
jido 0seo. El tejido que forma iesas piezas ies el car-
tilaginoso o el fibroso. Las piezas cartilaginosas
destinadas a servir de molde a un hueso, estan
formadas por cartilago hialino, envuelto por una
vaina de tejido fibroso, llamado pericondrio. La
pieza fibrosa que servira de molde a los huesos
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fibrosos se bresenta habitualmente ‘bajo forma
de una membrana (huesos de la boveda craneana),
compuesta de manojos conjuntivos diversamente
entrecruzados, de numerosas células jévenes com-
prendidas entre esos manojos y de una rica red
capilar, (Berdal). Tienen un orijv(;n fibroso : 1a mi-
tad superior del occipital, los parietales, el fron-
tal, menos la porcion orbitaria, el circulo tem-
panico, los huesos propios de 1a nariz, los unguis,
los malares, los palatinos, los maxilares superio-
res, el vomer, las alas internas de las apofilasis
pterijoides v las grandes alas del esfenoides.

El tejido oseo puede decirse cardcterizado por
una sustanrdcia fundamenta] dura, constituida por
un albuminoide (la osteina) infiltrado de sales de
calcio, magnesio ¥y sodio. Si bajo el punto de
vista de su funcion de sostén el hueso podria con-
siderarse constituido unicamente Por su sustancia
fun&amental, como lo demuestran log huesos de
ciertos pescados que carecen de elementos celu-
lares; bajo el bunto de vista de su desarrollo
puede considerarse reducido a su unidad celular:
el osteoblasto. Esta célula que preside a la forma-
“cién de la sustanncia fundamental, parece tener
un origen conjuntivo proveniendo de las células
que se encuentran en el pericondrio de los huesos
cartilaginosos o en lag lamina de los tibrosos, no
con los caracteres de las células del tejido conjun-
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tivo adulto, siné del embrionario. Aqui conviene
una pequena disgrecion: Al tratar el origen de
los tejidos conjuntivos propiamente dichos va se
vio que la célula estrellada adulta provenia de la
célula redonda embrionaria. Parece que hay un
intimo pyare‘nt@rsbo entre linfocitos, células em-
brionarias v células adultas del tejido conjuntivo,
v asi como se admite que un linfocito puede trans-
formarse en célula adulta del tejido conjuntivo,
pasando por el estado embrionario (de forma re-
donda, ovalar, fusiforme), se admite también que
una cdélula adulta se transforme en un linfocito
pasando en sentido inverso por los mismos esta-
dos de evolucion ; tal fenomeno parece ser factible
en la inflamacion, cuando se necesita movilizar
un gran numero de elementos linfaticos. Lo que
interesa saber es que cuando las células conjun-
tivas adultas necesitan re]n-o:'lucirs'e en gran can-
tidad adquieren el tipo embrionario y que es de
este tipo, en resumén, de donde parten las células
conjuntivas adultas, cartilaginosas y odseas. Es
pués de éstas células embrionarias, provenientes
del tejido conjuntivo del pericondrio y de la 1a-
mina de los huesos fibrosos de donde se originan
los osteoblastos.

En los detalles, la formacion del hueso es dife-
rente segin que se considere en el cartilago o en
¢} nericondrio de los huesos cartilaginosos o en la
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lamina de log huesos fibrosos, pero en sintesis el
brocesc es el mismo. E) primer tiempo de la osi-
ficacién esta marcado por un deposito calcareo en
la sustancia fundamental del cartilago, en los ma-
nojos conjuntivos recurbados del pericondrio (fi-
bras arciformes) ¥ en los manojos conjuntivos
entrecruzados que connstituyen las laminas de
los huegos fibrosos. Simultaneamente las células
cartilaginosas vecinas de la sustanecia, fundamen-
tal calcificada, proliferan, constituyendo serieg
con una sola capsula madre, orientadas en el
sentido longitudinal de] hueso. Series que después
s¢ abren las unas en las otras constituyendo ca-
vidades longitudinales. Esas células han perdido
Ya la funcién de crear sustancia fundamenta] car-
tilaginosa. Ta sustancia fundamenta] calcificada
aue gueda entre serie v serie de células cartila-
ginoasas, también orientada en el sentido longj-
tudinal del hueso, recibe el nombre de trabéculs,
directriz. Fn el pericondrio y en la lamina de
los huesos fibrosos, hacen el papel de trabécy-
las directrices los manojos conjuntivos calcitica-
dos. En este momento penetran en el cartilago
Vasos que provienen de) pericondrio y que lie-
van células conjuntivas embrionarias. Vasos y
celulas perforan las capsulas de las distintas se-
ries de células cartilaginosas y las células con-
juntivas ge disponen en la periferia de ias cap-




culas, en contacto con las trabéculas directrices
lo mismo como tapizan las trabéculas directri-
res d.1 pericomdrio y de los huesos fibrosos.
Esas células convertidas ya en osteoblastos se-
gregan sustancia fundamental ésea que al prin-
cipio s¢ coloca alrededor de las trabéculas direc-
trices; aumentanndo esa. sustancia fundamental
va englobando poco a poco los osteoblastos,
constituvéndose asi las laminillas Oseas. Partida
la osificacion, en los huesos largos del periosteo
vy del centro del cartilago de la diafisis, antes
del nacimiento y del centro de la epifisis, después
del nacimiento, se forma, asi el hueso primario
sumamcente esponjoso; el mismo proceso s2 veri-
fica en los huesos [ibrosos. [ias areolas que hay
entre las trabéculas dseas estan llenas de tejido
conjuntivo: con una trama delgada sin fibras elas-
ticas, con vasos de paredes endoteliales enor-
memente dilatados e irregulares, con mielocitos,
linfocitos, células hemoglobiniferas, osteoblastos,
mieloplaxas y vesiculas adiposas. Esta médula
es rica en elemenntos celulares y pobre en tra-
ma conjunntiva, en los huesos jovenes, vy tanto
mas pobre en elementos celulares y con una (ra-
ma mas densa, cuanto mas adulto es el hueso;
en el hueso llegado a su desarrollo se carga de
vesiculas adiposas.

Pero para llegar a ser el hueso definitivo, el
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hueso primario debe sufrir un doble proceso de
destruccion ¥ reconstruccion; el primero parece
efectuado por las nrieloplaxas, que alguien ha
llamado osteoclastos, el segundo siempre por los
osteoblastos. De esa manera las trabéculas del
hueso cartilaginoso desaparecen, constituyéndose
asi el canal mieedular; en el hueso beriostico y fi-
broso son destruidos las trabéculas éseas vV se
forman repetidas generaciones, destruidas y re-
construidas, de canales de Havers. Los huesos lar-
808 crecen en longitud merced al cartilago de
conjuncion, situado entre las epifisis v la dia-
tisis (ltimo resto del molde fetal), y en ancho
gracias a la ¢apa mas interna del periosteo v
a la externa de |a médula qite llena ol canal
medular. Cuando el proceso llega a su fin, ol car-
tilags de conjuncion se osifica vy la capa exter-
na de la médula e interna del periosteo forman por
dentro v por fuera, del cilindro diafissario, dos sis-
temas de laminillas concéntricas al eje del eilin-
dro: el periférico ¥ el perimedular. En los huesos
fibrosos, la parte central queda siempre con un
aspecto esponjoso v hacia las dos superficies se
diferoncian dos tablas oseas, con sus canales da
Havers, lo que se debe a la diferenciacicn en ¢llos
de dos laminas de tejido fibroso que hacen el
papel de periosteo. _

Iin restimen : dos procesos son los que intervie-
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nen en la formacion del hueso: uno condrensa,nte
y olro rarefaciente.

Para Le Dentu los diversos examenss histolo-

gicos han mostrado en el hueso leontiasico nada .

mas que diversos momentos de ese proceso de
osificacion mormal; condensacion o rarefaccion,
condensacion y rarefaccion, aspecto del hueso pri-
mario. La leontiasis, como fenémeno histolégico
no serfa pués sino la exageracion largamente pro-
longada del proceso de osificacion normal. Y la
naturaleza anilomo-patologica de la  enferme-
dad explicaria hasta cierto punto su larga evolu-
cion.

Han existido ciertos casos de leontiasis, o cli-
nicamente muy cercanos a ella, que han evolu-
cionado durante todo el tiempo o en una parte de
¢l, de una manera aguda. Fn esos ylen otros casos,
el examen histologico no ha podido ser tan conclu-
yente: la presencia de elementos conjuntivos jo-
venes ha permitido la duda y ha provocado la dis-
cusion. Uno de esos casos ha sido el de la enfer-
ma de Le Dentu de 1879. Como ya lo he dicho
repetidas veces, tratibase de una joven de diez
y ocho afios a quien se le extrajo la primera mo-
lar inferior derecha, a causa de fuertes dolores
que en ella padecia y que desaparecieron inmedia-
tamente; la encia estaba roja y sangrante. Cua-
{ro meses después notd en él mismo punto una,
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bequena tumefaccion de la encia que se extendio
en anchura y en espesor sin dar lugar a dolor
ni a fiebre; un mes después aparecio una tume-
faccion semejante en la encia del maxilar supe-
rior del mismo lado; un mes y medio después se
produjeron dos tumefaicciones semejantes sobre
las caras externas del maxilar superior izquierdo
y del lado homdnimo del maxilar inferior.
Cuando algunas semanas después Le Dentu tuvo
ocasion de examinarla, bresentaba; «lias dos ca-
ras del maxilar inefrior en su mitad derecha le-
vantadas por un tumor orientado baralelamente
al eje del hueso v situado desde o] canino hasta,
el angulo que forman el cuerpo y la rama mon-
tante. En la mitad izquierda las mismas lesio-
nes aunque menos desarrolladas. Debajo de los
incisivos, en la cara externa del hueso, dos pe-
queiios levantamientos cuyos relieves rebalsaban
de dos a tres milimetros la superficie de las enciag
vecinas. El maxilar superior derecho, a partir del
canino alteraciones semejantes a las del inferior
en ei mismo lado, y llegados a un grado de de-
3.3 ' sarrollo casi igual; la parte dorr-e[sp‘ondienbe del
o paladar, levantada de adelante hacia atras en cer-
cania de la arcada alveolar y hasta siete u ocho
milimetros de 13 sutura media. Iguales produccio-
i nes a izquierda, pero. mucho menos desarrolladas.
fil Por encima de los incisivos, pequefios tumores
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aplanados como en el maxilar inferior.» «Los dien-
tes fijados en medio de un tejido blando pero
ni fungoso ni sangrante, que envolvia toda la
corona, estaban moviles y al parecer cercanos a
caer expontaneamente. Todas las producciones
eran de un rojo violaceo, pero su aspecto, su con-
figuracién superficial, su color mismo no eran
absolutamente iguales en todas partes. Mientras
que el tumor de la cara externa del maxilar supe-
rior derecho tenia un aspecto chagriné y un tinte
rojo violeta palido, el del maxilar inferior de-
recho era liso, mas violeta vy no adheria a la
mucosa que lo cubria. Diferencias semejantes ha-
bia en el lado izquierdo. La consistencia de los
tumores era de una dureza elastica en ciertos pun-
tos, absoluta en otras, como si en los unos hu-
biera tejido fibroso y en los otros éseo. Las masas
morbidas estaban netamennte divididos en 16bu-
los, separados por surcos muy poco acentuados.
Como puntos particularmente durés, pude reco-
nocer la parte posterior del tumor del maxilar
superior derecho y la parte anterior del tumor del
maxilar inefrior derecho. Las exploraciones no
causaban ningin dolor a la enferma que jamas
habia tenido dolores expontaneos, salvo los que
motivaron la extraccion del diente». En la ana-
mnesis no fué posible encontrar antecedentes es-
crofulosos o sifiliticos ni signos de una anterior
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inflam@acion local (eceptuados los dolores denta-
rios). «Pocos dias (jespuésﬁdic:e Le Dentu, de
quien extracto los parrafos mas importantes—de
la entrada de la enferma al hospital, hice una cau-
terizaciéon profunda con el termo cauterio sobre
las dos producciones del paladar. La consecuen-
cia inmediata fué una reaccién inflamatoria, bags-
tante intensa, que trajo en las masas marbidas

‘*‘ O por lo menos en sus superficies una espacie
il ) de reblandecimiento fungoso que aumentd sensi-
vy blemente el volimen. Poco a poco la inflamacion
i cesd; las dos pérdidas de sustancia, producidas
por la caida de las escaras, comenzaron a ci-
catrizar. L.o mismo sucedi6 con la que produje
extrayendo un pequefio trozo de tumor (para una
biopsia) de tal modo que al cabo de quince dias
el ﬁe;jido morbido, habia enteramennte readqui-
rido su apariencia normal. Habia vo notado des-
de algunos dias antes, un cierto grado de exof-
talmia en el ojo izquierdo, producida reciennte-
mente y ide una manera desapercibida para la en-
ferma. Era el indice de una deformacion del fon-
do de la orbita, que debia depender de un espesa-
miento del temporal, porque del mismo lado la
siewl comenzé a abovedarse, mas que a la dere

cha. La afeccion ganaba los huesos del craneo.
Poco a poco un cambiamento sensible, sobrevino
en la consistencia de las producciones. De elas-
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ticas que eran en muchos puntos se hicieron du-
ras, de consistencia ¢Osea, de manera que hacia
la fin de Junio (la enferma habia entrado el 1°
de Mayo en el hospital) era indudable que la
osificacion habia considerablemente progresado.
Noté, que cambiando la naturaleza del tejido, és-
te parecia haberse retraido un poco, de modo que
el volumen de los tumores era menor, después
que antes de la osificacion.» Esta enferma murid
poco después, en medio de accidentes cerebrales
gue comenzaron con delirio, de los que tantas
veces se ha hablado en este trabajo. El diagnos-
tico histolégico de la biopsia, hecho en el labo-
ratorio del Colegio de Francia, fué de sarcoma.
Este diagnodstico no fué admitido por Le Dentu,
bajo el punto de vista clinico. «Por de pronto—
dice él—las producciones mneoplasicas en lugar
de ser disimétricas y distribuidas en todas las
regiones del euwerpo, como ciertos sarcomas mul-
tiples, d’ emblée, eran perfectamente simétricas
limitadas a la cara y al craneo y discontinuas, por-
que la lesion habia saltado en cierta manera
del maxilar inferior, sobre los dos maxilares supe-
riores. A mas, cicatrizaciones rapidas se hicie-
ron, no solamente donde extraje, para 2l exa-
men histoldgico, un fragmento de la produccién
del maxilar superior derecho, pero también al
nivel de los sitios donde hundi la punta del ter-
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mo-cauterio en la esperanza de determinar una
perturbacién en la evolucion tan singular a la
que asistia, al mismo tiempo, que una modifica-
cion profunda  del tejido patoldgico.

En fin yo
vi es

e tejido, que al principio era méas bien blan-
do vy elastico, pero que sin embargo no habia
Jamas ofrecido la falsa fluctuacion de muchos
sarcomas, indurarse en ciertos puntos y anun re-
traerse notablemente y atribui
negables a os

esos cambios in-
ificaciéon o por lo menos a calci-
ficaciones parcialesy. «Ahora bien. se pregunta
€ acaso los sarcomas de los hue-
sos, desarrollarse sin ablandarse

el autor—¢ se v
en ningun punto,
cicatrizar a consecuencias de a_bl‘
les 0 a consecuencia de destruce
por el fuego,
indurandose

aciones parcia-
iones parciales
retraerse y disminuir de volumien

en ciertos sitios? Los sarcomas no
osificantes no procede

comas osific
llandose, 1

n, de esa manera y los sar-
antes u osteoides, continvan desarro-
ejos de retraerse engruesan ordina-
riamente muy rapido a medida que los islotes
de tejido dseo aparecen en medio del tejido sar-
comatoso.»

Otro caso de evolucion parcialmente aguda y
diversas veces citado en esta tésis, pertenece tam-
bien a Le Dentu. Transcribo lo que ese autor
dice al respecto en su trabajo de 1904. «Una mujer
de treinta y cinco anos entra en mi servicio del
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hospital Beaujou el 15 de Junio de 1890. Basta
mirar la fotografia adjunta, para reconocer en ella
los rasgos caracteristicos de la hipertrofia difusa
de los huesos de la cara y del craneo; frente abo-
vedada, huesos malares y maxilares superiores
muy salientes, sobre todo a izquierda, ensancha-
miento considerable de la cara, relievie extraordi-
nario del maxilar inferior, que se proyecta hacia
adelante, rechaza el labio v formia, en el orificio
bucal una salida monstruosa. Se diria una lengua
gigantesca escapandose de la cavidad bucal insu-
ficiente para contenerla. He aqui por otra par-

te el maxilar inferior resecado casi totalmente,

salvo a derecha la rama montante, y una parte
del cuerpo. El cuerpo del tumor muestra que
estd formado por un tejido heterogeneo, dispues-
tas en aglomeraciones semiduras y sembradas de
sustancia 6sea. Es evidente a primera vista, que
hay otra cosa méas que el hueso, Ahora bien,
esta pieza proviene de una enferma en la que
la afeccion habia comenzado veinte y siete afios
antes. Después de haber empezado por los ma-
xilares superiores, tomo el maxilar inferior, pero
solamente en los 1dltimos tres afnos, la parte me-
diana de este hueso paso adelante el nivel de la
arcada dentaria superior. En los seis meses ul-
timos, sobretodo, el desarrollo se acelerd mas y
fué en los dos tltimos que la. marcha del mal




— 108 —

se hizo aguda. Hemorragias provenientes de la
mucosa bucal fungosa, abundantes y repetidas
disminuyeron las fuerzas de la enferma.

«Quiero insistir sobre esta evolucién rapida, en
este caso donde el tipo clinico de la hipertrofia
difusa no es contestable, evolucion que lo acer-
ca mucho, por lo menos por una de los fases de
la enfermedad, del que observé en 1879. Afortu-
nadamennte guardé la pieza y pude hacerle prac-
ticar un examen muy completo por M. Petit, agre-
gado a mi laboratorio del Hospital Necker. Resulta
de ese examen que: la. sustancia constitutiva de
la hipértrofia es mixta. En ella se encuentran ele-
mentos dseos, fibrosos vy embrioplasticos. La nota
que me ha sido remitida es bastante importanta
para que la comunique in extenso.

«Diversos fragmientos han sido extraidos de este
maxilar superior, conservado en alcohol y se han
bracticados cortes, previa decalcificacién por el
acido clorhidrico e inclusién en el colodion; se
han empleado como c»olorantes: pricocarmin, car-
malumbre, hematoxilina Y eosina.

«Examinados a un débil aumento, los cortes
se muestran formados por una trama dsea muy
irregular, dibujando una serie de lagunas, llenas
de tejido conjuntivo.

«El tejido 6seo tiene una extensién sensible-
mente menos considerable que el tejido conjun-




— 109 —

tivo. Esta constituido por trabéculas alargadas,
dispuestas sin 6rden y cuyo espesor mediano es
de dos décimas de milimetros; contienen osteo-
blastos pero no hay capas regularmente ordena-
das, ni canales de Havers.

«El tejido conjuntivo esta form.a,Go esencialmen-
te de fibras laminosas densas, conteniendo un

clerto numero de nucleos v de células embriona-

rias: en cercania de los islotes Oseos se observa
elementos poliédricos absolutamente compara-
bles bajo el doble punto de vista de su forma, y
de su relacion, a las células medulares de los
huesos en via de osificacion. Ademas oxisten,
cada tanto, en particular en la proximid,ad de
las trabéculas dseas, células gigantes, con un
pequefic niimero de nucleos (cuatro a seis) y un
diametro de cuarenta micrones». Esta enferma
es la que fallecié en un estado depresivo después
de la reseccion del maxilar inferior.

Idéntica estructura fué encontrada por Le Den-
tu en el maxilar inferior de una enferma en la
que la enfermedad databa de once afios atras
habiende producido el aumennto del maxilar in-
ferior y huesos malares.

Segal. L« Dentu «Lesionss del mismo género
fuerou constatadas en enfermos operados por Hor-
sley». Este ultimo encontré en los huesos pro-
cesos osteoblastico y osteoclasticos,; en las par-
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tes duras trabéculas oOseas normales, s

eparadas
por espacios m

edulares estraordinariamente an-
chos, llenos de un tejido conjuntiv

o delicado, ca-
si mixomatoso

en las partes blandas espacios
muy anchos donde el tejido medular estaba rem-
plazado por una produccion fibrosa neoplasica,
representando un intermediario entre el primer
estado descripto v el tejido fibroso denso.s Se tra-
taba «de hipertrofias bastante bien Iimitadas de
los buesos del craneo y
tal».

He mencionado diversas v
caso de la enferma de P
fia del maxilar sup

especialmennte del fron-

"eces en mi tésis el
aquet, con una hipertro-
erior izquierdo que databa des-
de los tres afos ¥ que habiendo evolucionado
muy lentamente hasta los diez y

nueve, desde esa
edad hasta los veinte y dos

anos crecid con ma-
yor rapidez. Resecado el maxilar superior se en-
contré como lesién Osea hiperostosia, p
que quedaba de antro fueron hall
tes de tejidos sarcomatoso, En
do dos saliencias ov

ero en lo
ados dos bro-
esle caso, palpan-
aladas que habia en el pa-
ladar, se percibia que eran depresibles y daban
una sensacién obtusa de crepitacion apergami-
nada.

Como se ha visto, la presencia en algunos de
éstos casos de tejido conjuntivo jéven, en mayor

0 menor cantidad, los ha hecho considerar como
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sarcomas, hipotesis al parecer reforzada por una
evolucion mas o menos rapida. Pero Le Dentu
vé en éstos elementos embrionnarios del iejido
conjuntivo, no la prueba de una malignidad his-
tologica, sind el indice de un activo trabajo de
Qsificaci()n. Ya se ha visto mas adelante que re-
lacion intima hay entre los tejidos del tipo con-
juntivo (conjuntivo propiamente dicho, cartilagi-
noso y 0seo), y como es, en resumen, de la célula
conjuntiva embrionaria de donde derivan.

Dejando de lado los examenes histoldgicos he-
chos en piezas de museo, donde la maceracion y
la desecacion pueden haber heco desaparecer el
tejido conjuntivo, Le Dentu admiie que «en cier-
to numero de sujetos, durante toda la enferme-
dad el hecho anatomico tnico consiste en una
neo-produccion de sustancia Osea no precedida
por formaciones conjuntivas o precedida por for-
maciones conjuntivas imperceptibles»; «pero no
es dudoso para mi que en otros casos, quizas 1nas
numerosos de lo que la clinica admite, las for-
maciones 0sea estan precedidas por formaciones
conjuntivas adultas o embrionarias».

Sabido es que en la osteitis deformante de Pa-
get hay como en la leontiasis un proceso condan-
sante y rarefaciente. Segtin Bockenheimer que tu-
vo ocasion de examinar histologicamente algu-
nos casos de leontiasis, simultineamente a pre-
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paraciones de osteitis deformante, el proceso es
exactamente igual. Boit, basandose en ol examen
microscdpico de un caso de leontiasis operado
por Friedrich, reconocio también la semejanza
de las lesiones de esa enfermedad con las de
la osteites deformante. La misma opiniéon me ha
sido formulada por el doctor Angel H. Roffo que
tuvo ocasion de hacer el examen histologico de
un caso de osteitis deformante estudiado_por el
doctor Cranwell. Es en mérito a esta semejanza,
histolégica y a ciertos puntos de contacto en el
orden clinico que Bockenheimer se pregunta si
no sera la leontiasis una forma localizada de la
osteilis deformante.

Por mas semejanza histo\l(')‘gica. que haya en el
proceso, es indiscutible que entre la, leontiasis y
la osteitis deformante, examinadas las cosas en su
totalidad hay aparentemente diferencias de deta-
lle. Por de pronto la leontiasis es una afeccion de
la infancia o de la adolescencia; la enfermedad
de Paget 1o es de la edad adulta;; por regla gene-
ral 1a leontiasis evoluciona largos afios sin inva-
dir otros huesos que los cefalicos, mientras que
en la osteitis deformannte el proceso toma casi
todo el esqueleto Yy comienza muy especialmente
por los miembros inferiores; en la cabeza, en la
mavoria de los casos las lesiones, en la leontiasis,
SON MAas precoces, mMas preponderantes v mas fre-
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rnientes en los huesos de la cara, mientras que la
enfermedad de Paget las deformaciones se par-
ticularizan sobre todo en el craneo. Pero esos
no son evidentemente mas que detalles, que si
tienen valor bajo un punto de vista clinico para
separar esas enfermedades no tienen ya el mismo
valor cuando se examina la cuestion bajo la faz
anatomo patoldogica. El hecho es que ha habido
un caso de leontiasis, el de Howship, desarrollado
en la edad adulta, a los cuarenta y un afos; que
en los casos de Ilg, Bickersteth y Brown, admiti
dos como leontiasis, hubo en el primero deformsa-
ciones en el raquis y en los ‘miembros inferiores,
en el segundo en el peroné y en el hioides y en
el tercero en el hioides. Por otra parte si en la
osteitis deformante el desarrollo es mas frecuente
v mavor en el craneo, no dejan por eso de aumen-
tar de tamano, a veces, los huesos de la cara.

Fn restimen, yo creo, por lo que he leido, que
clinicamente puede separarse casos de deforma-
ciones Oseas generalizadas, constituidas por la
osteitis deformannte de Paget, v casos de defor-
maciones localizadas a la cara y al craneo repre-
sentadas por la leontiasis. Ahora eso no obsta
para reconocer los puntos de contacto que en
su evolucion clinica tienen esas enfermiedades y
la semejanza de su proceso histologico.

Por otra parte la leontiasis puede confundirse
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con los tumores 6dseos localizados a un hueso.
Es indiscutible que si hay leontiasis d’emblde bhay
otras que comienzan con el aspecto de un tumor
éseo circunscripto. Dejando de lado los tumores
malignos que se diferencian pbor su evolucion no
hay duda que en aquellos conjuntivos do tipo
benigno, fibromas Y sobre todo osteomas, la con-
tusion es posible tanto clinica como histoldgicas-
mente. Inclinan, hacia uno u otro lado solo pe-
quenas presunciones, entre las que desempefian
un papel principal, la simetria y la evolucion mas
lenta de las lesiones de las leontiasis. g mas
Gite Ludo, la evolucion ulierior, la que decifrara
el enigma.

Como se vé, por un lado la leontiasig se con-
funde con los tumores circunscriptos, por otro con
una osteodeformacion generalizada, como es |a
enfermedad de Paget.

Yo no creo que haya mucha semejanza entre
la leontiasis y la acromegalia que Lombroso v
Taruffi llamaron macrosomia, por el desarrollo
generalizado de huesos, partes blandas cutianeas
y viscerales. La tnica utilidad . que me parece sa-
carse de la comparacion de esas dos enfermeda-
des, es una orientacion hacia una sospechable
batogenia endocino - simpatica de la leontiasis.
Pero esto es entrar en el terreno de la hipotesis
mas vagas.




— 115 —

Como lo dije va en la Etiologia, el traumatismo,
la inflamacion (comprendida en ésta la sifilis)
fueron invocadas sin mayor suerte, como causas
provocadoras de la enfermedad. Como mecanismo
de la misma, recurrieron de una manera hipoté-
tica para explicarla, Poisson a una trofoneurosis,
Baumgarten| a una alteracion endocrina y Lie Dentu
a lesiones del simpatico cervical, sin que ninguno
de ellos pretendieran dar mayor fundamento a
sus simples sospechas.

En eso estamos como estabamos, porque si se
ha avanzado un enorme paso en la patologia en-
dorino simpatica, ella es aun demasiado oscura
para poder aclarar el misterio patogénico de la
leontiasis. Y esa via aun incierta de la {isiopa-
lologia, no representa en el problema de la leon-
tiasis mas que una invitacién a seguir adelante.






Diagnéstico

En otras partes de esta tésis y sobre todo en el
capitulo de la patogenia ha invadido el campo
del diagnostico, lo que me .permitira ser relati-
vamente breve aqui, eliminando las discusiones
tedricas y reduciéndome a lo que tenga un inte-
rés practico.

Pueden darse en la practica dos casos:

1°. de una hipertrofia ya difusa de huesos del

craneo o de la cara, o de ambas partes a
la vez.

2. de una hipertrofia circunscripta.

En el primer caso convendra saber si se trata
de leontiasis, acromegalia u osteitis deformante,
enfermedaades todas de evolucion lenta. Dejando
de lado los casos dudosos, no bien clasificables y
considerando solamente los casos tipicos es posi-
ble encontrar caraicteres diferenciales: la leon-
tiasis comienza casi siempre en la infancia o en
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la adolescencia, la osteitis deformante en la edad
adulta vy 1a acromegaha en una edad que fluctiia
entre diez y ocho y treinta y cinco afios; el co-
mienzo es sobre todo: en la leontiasis en los hue-
sos de la cara, en la osteites deformante on los
de los miembros inferiores, en la acromegalia =
las manos, precedido en ésta ultima, a vecss por
cefalaigia, impotencia o exageracion sexual, ame-
norrea, astenia y torpeza psiquica. En 1u jeon-
tiasis ns hay lesion de las partes blandas, ni de
otros huesos que no sean los cefalicos, antre los
que ostan comunmente mas tomados los da ia
cara y-especialmente el maxilar superior. Er la
osteitis deformante hay un respes(mnento casi ge-
neral .del esqueleto, con ppedommyauncm sn las
diafisis de los huesos largos (que estan incurva-
dos) y en ia calota craneana con relativa innai-
nidad de los huesos de la cara; hay ademas pre-
sencia casi costante de diversas lesionas endo-
cardiacas. En la acromegalia las lesiones se c1-
than tanto en las partes Oseas, como sobre las
partes blandas cutaneas y viscerales, aumentando
principalmente en ella: las manos, pies, mandi-
bula inferior, organos genitales externos, arca-
da qupra,orbltarla nariz, pémulos, orejas Y exis-
tiendo también una cifosis cervico-dorsal y un
espesamiento de las cuerdas vocales con timbre
grave de la voz; en la leontiasis hay un ~2mpe-
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quefiecimiento de los senos maxilares y frontales
mientras que en la acromegalia hay ensancha-
miento lo ‘que se puede comprobar con la ra-
diografia.

Consideremos ahora el segundo caso: el de un
aumento éseo circunscripto. Hay que plantear el
problema para dos localizaciones distintas: para
los maxilares y para los huesos del craneo, pun-
tos que tienen una patologia tumoral algo dife-
rente.

En los miaxilares, al encontrarse con un tumor
duro, incluido en el hueso, mas o menos indolo-
ro y de evolucion lenta, hay que descartar a los
épulis, simplemente implantados en la superfi-
cie del hueso y entre los tumores intrinsecos a
los malignos (sarcomas, carcinomas y epitelioma),
de evolucion rapida y dolorosa. Quedan los fi-
bromas, condromas, quistes, odontomas vy osteo-
mag. Los fibromas de las encias son blandos y
a los rayos Roetgen no demuestran ningan es-
pesamiento éseo; los condromas son sumamente
raros; los quistes, ya sean del seno maxilar o
yva sean dentarios, hacen un relieve al principio
al nivel del repliegue de la mucosa gingival y to-
man después una extension hacia la mejilla, v
si es posible percibir una crepitacion apergami-
nada, el diagnostico esta asegurado; el odonto-
ma evoluciona como una exostosis cualquiera y
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solo su cercania al reborde alveolar, la ausencia
de diente & su nivel y su aparicion en los primperos
afos de la vida, ayudan al diagnostico. Admita-
mos descartados todos esos y que ese tumor no
pueda ser sino un osteoma. ¢ Pero es simplemen-
te un osteoma que permanecera siempre local
(entre los que mierecen citarse los osteomas de los
senos), o es el comienzo de una hipertrofia di-
fusa de los huesos de la cara y del craneo ? Para
dilucidarlo es necesario un examen prolijo tra-
tando de despistar el aumento precoz de otros
huesos (con especial detenimiento en ciertos pun-
tos: rebordes alveolares, arcada supraciliar, ma-
lar vy con ayuda de la radiograf‘i.a", asi como al-
teraciones tempranas en los sentidos.

Cuando la lesion asienta en los huesos del cra-
neo, para el diagnéstico se eliminan: los tumo-
res congénitos; dentro de los adquiridos: los re-
ductibles; dentro de los irreductibles : los liquidos
y gaseosos y dentro de los sdlidos, los que no
tienen consistencia 6sea. Con consistencia O6sea
pueden presentarse: lesiones sifiliticas de los hue-
sos: levantamiento del hueso por producciones
intracraneanas, casi siempre un sarcoma; levan-
tamiento de la tabla externa por alteracion del
diploe, generalmente un neoplasma, casi siempre
un sarcoma; osteoma simple. Las lesiones sifi-
liticas tienen mas bien una marcha rapida (re-
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lativamente al osteoma simple), con dolores prin-
cipalmente nocturnos, dan origen a secuestros,
ulceraciones y fistulas si no son tratadas y se
resuelven o se detienen con el tratamiento espe-
cifico; si el hueso esta levantado por uma pro-
duccion intracraneana, precedieron a la salien-
cia fenomenos de compresion encefalica; si la ta-
bla externa abovedada oculta alguna produccion
en el diploe, es posible una diferenciacion con
una exostosis pediculada o de relieve muy pro-
nunciado, pero cuando la exostosis es mas di-
fusa es necesario esperar la evolucion.

Ahora, respecto al diagnostico de una exostosis
simple con una iniciacion de la hipertrofia difusa,
no tengo mas que hacer extensiva a esta loca-
lizacién craneana, lo que ya dije hablando de los
maxilares superiores.







Tpatamiento

Se considera generalmente a la leontiasis, co-
mo una enfermedad incurable de marcha fatal-
mente progresiva.

Dos tratamientos han sido ensayados: el antisi-
filitico que no di6é jamas resultado y el quirtr-
gico.

Le Dentu, observd en su enferma de 1879, cica-
trizaciones en los puntos de la hipertrofia donde
hundio el termocauterio y extrajo la biopsia y
retracciones espontaneas en otros puntos. Si bien
la enfermia murié, como se recordard por acciden-
tes cerebrales, Lie Dentu quiso ver en aquellos
fendmenos una tendencia a la regresion. Y alen-
tado por ellos resolvié intervenir quirirgicamen-
te, los enfermos que se le presentaran con esta
enfermedad. Llevando a la practica ese pensa-
miento resecdHenuna enferma, con hipertrofia del
maxilar inferior y de los malares, todo el 2xceso
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de crecimiento del maxilar inferior y del malar
izquierdo, pero no habiendo visto mas la enfer-
ma, no conocid el resultado. En un enfermo, con
hipertrofia simétrica de ambos maxilares supe-
riores y particularmente de las apofisis montan-
te, de la masa etmoidal, cornetes y palatinos Le
Dentu, nivel6 el esqueleto exterior de la cara y
abrio anchamennte las fosas nasales, colocando
luego dos drenajes, hasta que la curacion fué com-
pleta. Le Dentu, pudo comprobar, un ano des-
pués de la operacion, que la retraccion de las cica-
trices habia hecho mas perfecto el resultado ex-
celente inmediato.

Horsley, sobre cuatro casos intervenidos obtu-
vo dos veces resultados satisfactorios Yy una vez
recidiva.

A la enfermha del Dr. Basavilbaso, ¢l Dr. Obe-
jero, le reseco a escoplo los cornetes hiperosto-
sados, que se reprodujeron en el plazo de un mes
¥ medio.

Stanley, rese¢d un maxilar superior hipertro-
fiado, pero la enferma murié¢ de una erisipela
post-operatoria.

Paquet, resécd un miaxilar superior; Petin, los
dos maxilares superiores v el inferior en una: mis-
ma persona y Poisson, saliencias éseas de un ma-
xilar superior; en estos casds ignoro cual fué ¢l
resultado.




OBSERVACION CLINICA
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Observacién clinpica

(Ya presentada por el Dr. Felipe J. Basavilbaso a
la Sociedad Argentina de Otorino-Laringologia
el 24 de Noviembre de 191T)

«A., soltera, espafiola, de 20 afos, hija de una
madre sana, segun afirma, es la cuarta de una
tamilia compuesta de nueve hermanos. Hubieron
tres partos prematuros anteriores a su nacimien-
to, dos de ocho, uno de nueve meses respecti-
vamente. Su padre fallecio de una ronquera.

«Entre sus antecedentes anotamos lo siguiante:
Criada en sus primeros veinticinco meses con
lactancia materna, sus primeros incisivos apare-
cieron recién a los tres afos. Fuera de una pul-
monia aparecida en su 15.° afo y sus corizas fre-
cuentes no ha padecido de otra enfermedad cque
la de su cara v craneo.

«Esta comenzd a los 8 anos, con una tumefac-
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cion indolora al nivel del lado derecho de la man-
dibula inferior, de crecimiento muy lento; el lado
izquierdo se toméd mas tarde, pero el predomi-
nio se mantuvo siempre en el lado opuesto.

«En esta época, refiere la madre, su nariz era
de una perfeccion que es la caracteristica de su
familia. Recién a los 12 afios comienza a hundir-
s¢ entre las saliencias vecinas de los maxilares,
dando la ilusion de separacion marcada de los
0jos. \ esto se ha aitadido, paulatinamente, el
crecimiento de los demas huesos.

Aparecieron entonces fres nuevos sintomas : un
lagrimeo intermitente con predominio del lado iz-
quierdo, una dificultad respiraleria creciente y
cefaleas bajo forma de ataques, de frecuencia e
intensidad cada vez mayores, a exacerbacion ves-
pertina.

«Cuando vimos por primera vez la enferma, el
20 de Noviembre de 1911, en que concurrio al
Servicio del Hospital de Clinicas, no se quejaba
de verdaderos dolores, sino de un malestar indefi-
nido que le ocasionaba el insomnio.

La cara, vista de frente, manifiestamente en-
sanchada en sus dos diametros principales, ha
conservado su piel con un aspecto y consistencia
tan normales, que enmascaran sus enormes de-

formaciones oseas, quitandole el aspecto mons-
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truoso habitual a una fisonomia que no tiene
el menor caracter leonino.

«Los ojos aparentemente apartados y aun en
realidad manifiestan una ligera ptosis del parpa-
do inferior en ambos lados. Los separa una raiz
de nariz ensanchada y plana; este ensanchamien-
to se contintia con dos gruesas colummnas dseas,

resistentes, simétricas—aunque algo mayor la de-
recha — constituidas por las apofisis montantes
maxilares, ienntre las cuales emerge un lobulo
de la nariz que parece salir de un encuadramien-
to que lo circundara.

«Al mivel del cuerpo del maxilar inferior jexis-
ten enormes tumefacciones, duras, resistentes y
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casi simétricas que invaden la parte inferior de la
rama montante, cuya saliencia se aprecia muy
bien por la palpacion iﬁtra-buoal. El reborde al-
veolar del maxilar estd ensanchado en ambas ca-
ras, presentando una consistencia dura, unifor-
me. Esta consistencia es igual en todos los pun-
los; el examen mas prolijo no nos ha permitido
encontrar ningtn lugar de consistencia, mas elas-
tica. Tampoco hemos podido constatar el menor
vestigio de dolor a la presion.

«Los dientes son francamente Hutchinsonianos,
€on su escotadura semilunar caracteristica, - estan
implantados con irregularidades de paralelismo
v de distancia. Los caninos v los molares apa-
recen como seccionados mostr.a,n(io la estratifi-
cacion de sus capas constitutivas ; los ultimos mo-
lares inferiores emergen oblicuamente del angulo
del maxilar.

«La nariz estaba completamente obstruida. El
cornete inferior que llenaba la fosa, aparentemen-
te formaba un block compacto sinostosandose con
el piso de la fosa algo elevado. La mucosa habia
conservado su aspecto normal, su secreciéon era
transparente y escasa: revestia la, cara interna del
cornete y ambos lados del tabique, y aunque no
dejara pasar en este espacio sino un estilete fi-
nisimo, no existia sinequia turbino tabical.

«La obstruccion del canal nasal es ademas com-
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pleta del lado izquierdo a juzgar por el lagrimeo
constante de ese lado; intermitente y menos acen-
tuado del derecho.

«Ambos senos maxilares muy duros y abulta-
dos al tacto en la fosa canina, son completamen-
te opacos a la diagnoscopia. Nada de particular en
el aspecto y funcién del oido.

«Las radiografias han dado tales opacidades que
dificilmente se reconocen los contornos "de los
huesos faltando todo detalle demostrativo. E1 Doc-
tor Lanari, que tuvo la gentileza de hacerlas per-
sonalmente en su Laboratorio de Fisioterapia, cre-
¥0 conveniente adjuntarnos‘una prueba admira-
blemente nitida, sacada en la misma sesion y
con el mismo aparato a un sujeto normal, para de-
mostrarnos la imposibilidad de obtener mavyores
detalles. Estas radiografias tomadas de frente y
de perfil, uniformemente opacas en las partes
6seas de la cara nos permitian sin embargo tener
la certidumbre de la oclusion completa de ambos
senos frontales y maxilares y el aumento casi
uniforme del espesor de la pared craneana desde
el frontal al occipital, sin que se manifestaran ver-
daderos tumores localizados. Desgraciadamente la
opacidad de las partes vecinas hacia completa-
mente imposible la vision de los contornos de
la silla turca.

«Nada anormal revelaba el examen del resto
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de! resto del cuerpo: el esqueleto bien desarrolla-
do, y sus menstruaciones eran regulares, asi como las
demas funciones. ;

«La reaccion de Wassermann di6 resultado fran-
camente positivo.

«Digamos en honor de la verdad, que la impre-
sién que nos hizo la enferma desde el principio
fué de extrafieza ¥ que no logramos hacer diag-
nostico de una afeccién tan desconocida para no-
sotros. Consultamos entonces a nuestro distin-
guido maestro el Dr. Marotta quien la catalagd
desde un primer momento como un caso de hi-
pertrofia difusa de los huesos de la cara v cra-
neo, indicandonos de paso las fuentes donde po-
diamos encontrar los datos que permitieran su
estudio, asi como los resultados de una observa-
cién anterior que habia hecho en el servicio de
cirugia del Hospital de Clinicas.

«Durante varios mieses en que la enferma con-
currié al servicio del Hospital de Clinicas, sus ce-
faleas fueron haciéndose cada vez mas violentas
v hubo necesidad de recurrir a los analgésicos
habituales, con lo que lograba un alivio momen-
taneo e incompleto.

«Los datos de la reaccion de Wassermann nos
inclinaron a hacerle un tratamiento especifico
mixto, enérgico. La primera serie de inyecciones
de aceite gris y voduro, procuraronle un alivio
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marcado de sus cefaleas. No sucedié lo mismo con
las curas sucesivas en las que debimos constatar
un fracaso completo. Tampoco la salvarsano-tera-
pia didé resultados mas evidentes; debimos sus-
penderla a ruego de la enferma, después de ma-
lestar y mareos que le produjo la segunda inyec-
cion intravenosa de 0.40 centigramos de sal.

«En estas condiciones logramos que nuestro
maestro el Dr. Obejero practicara a escoplo una
reseccion de los cornetes hiperostosados, logran-
do un buen restablecimiento de la respiracion
nasal.

«Al mes y medio de estas intervenciones el tu-
nel creado por el escoplo se habia llenado por
completo, presentando il estilete una consisten-
cia tan dura como la primitiva. Habiamos pensa-
do hacer una nueva biopsia que nos permitiera
fijar la evolucién en su faz aguda de sus neofor-
maciones, como también remediar sus cefaleas
violentas con wuna trepanacion decompresiva,
cuando la enferma desaparecio del servicio, igno-
rando cual haya sido su suerte hasta el presente.

«Notemos que la inteligencia era perfecta en
todo sentido y que conservaba toda la vivacidad
y gracia peculiares de su tierra andaluza.

«Advertiremos también que dos de sus herma-
nos menores presentaban vestigios evidentes de
heredo sifilis.»






Examen bistolégico

Bajo la direceion del Dr. Angel H. Roffo, he prac-
ticado exdmenes histologicos de los cornetes hiperos-
tosados que el Dr. Obejero reseco a la enferma
del Dr. Basavilbaso.

Las piezas estaban conservadas en formol; fue-
ron decalcificadas con floroglucina nitrica, in-
cluidas en parafina y coloreodos con hematoxi-
lina y eosiva y van Giesson.

Se observan en las preparaciones dos procesos
de osteitis: uno condensante y otro rarefaciente.

El primero esta caracterizado con un espesa-
miento del hueso, que observado con mayor au-
mento se vé que esta constituido por una aposi-
cion concéntrica del sistema laminar que da por
resultado el estrechamiento y aun desaparicion
de la luz de los canales de Havers.
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El segundo esta caracterizado por un adelgaza-
miento irregular de las trabéculas oOseas, las que
se hallan distribuidas irregularmente, con frag-
mentaciones en distintos puntos e incluidas en
una sustancia medular campacta, con escasas cé-
lulas conjuntivas adultas. Examinando con ma-
yor aumento las trabéculas, se vé que sus bordes

son sinuosos, con algunas entradas profundas,
en las que se adosan perfectamente el tejido me- -
dular; estas trabéculas conservan en parte el sis-
tema laminar pero en la mayoria, han perdido
toda estructura. :
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En las preparaciones se obsevaron ciertas zo-
nas en que una porcion de osteitis condensante,
se contintta sin demarcacion con otra de osteitis
’ “E rarefaciente.

i

A. M. CavazzurTr.
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Buenos Aires. Julio 20 de 1917

Nombrase al sefior Académico Dr. Baldomero Som-
mer, al profesor extraordinario Dr. Eliseo V. Segura
y al profesor suplente Dr. Rodolfo Enriquez para
que, constituidos en comision revisora, dictaminen
respecto de la admisibilidad de la presente tesis,
de acuerdo con el Art. 4° de la «Ordenanza
sobre examenes».

E. BAZTERRICA.
J. A. Gabastou.

Buenos Aires, Julio 20 de 1917

Habiendo la comision precedente aconsejado la
aceptacion de la presente tesis, seouin consta en
el acta N.° 3335 del libro respeciivo, entréguese
al interesado para su impresion, de acuerdo con
la Ordenanza vigente. )

E. DBazTERRICA.
J. A. Gabastou.
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