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EL CORAZÓN EN LA ENFERMEDAD GLUCOGfNICA 

(The heart in glycogcn storage disease) 

Muller O., F ., y Bellet, S. 

Trans. & Studie.) ot tlie Amer. Coll. Phvs. 2'.i: 199 , 1961. 

La enferm edad gluco~{nica o enfermedad de Von Gierke es un padecimiento 
relativamente raro que es producido por un trastorno congénito en el m etabolismo 
de los hidratos de carbono. El glucógeno puede acumulars.c en prácticamente todos 
los órganos de la economía. 

En la actualidad existe una ch~ificación de la enfermedad que se ha dividido 
en 4 tipos: ( Cori, Andersen. Recant ); estos 4 tipos ~on entidades específicas con la 
ca racterística común de un depósi to ele glucógcnc pero con particularidades clínicas 
diferentes. En el presente trabaj o se comentan 1as características fisiopatológicas , 
bíoqnímicas y anatomopatológicas de cada caso particular. Se menciona que el corazón 
se encnc1itra atacado en 2 de estas variedades. El glucógeno tiene estructura normal 
y no puede cn contrársele anomalía bioquímica aparente. La enzima hidrolítica de 
las rarni icaciones de glucógeno, la arnilo 1-6 gbcosiclasa esta ausente en el músculo 
ca r<l íaco y csq u el ético . 

La acumulación de glucógeno se observa en el miocardio, músculo esquelético , 
músculo liso, riüón, hígado, sistema nervioso central y ganglios autónomos . La acu­
mulación de glucógeno en el plexo de Auerhach según los autores expli ca la enfer­
m edad de Hirschprnng y los problemas de alimen tación y de cons ti¡x1 cic'm obsen·ados 
en estos pa ci~n tes. 

Los nii'ios que mueren por insuficiencia cardíaca en el curso de esta enfermedad 
lo hacen por el reemplazo de las fibras miocárdicas por glucógeno. 

Se concluye que la enfermedad es más común . de lo que se piensa y se consi­
d era que no se diagnostica porque el m édico no piensa en ella, sugiri é:.n<lose la con­

ven1enc1a de estar éllerta a su presencia ante b ~íntomatología descrita en estos 
casos. 

563 



564 REVISTA DE LA FAcuLTAD DE :rvlEDICINA 

EL USO DE <:;ICI.OFOSFA1HDA EN EL TRATA1HENTO DE LAS F.~FERivIE:DADES 

N OPLÁSICAS 

( Cyclophosphamide in the management of malignant dísease ) 

Radvin, R. , G.; y Coggins, R ., P. 

Trnns. & Studies of the Amer. Coll . of Physic:ians. 28:197-199, 1961. 

En 1948 Gornori demostró que los tejidos cancerosos contenían cantidades abun­
dantes de fosfamídasa . Posteriormente se demostró que era relativamente sencillo 

sin tetizar esteres cíclicos inacti\'OS de ciclofosfamida de nitrógeno de mostaza que se 

activaban por fosfamidasas . En 19 57 se sin tetizó la ciclofosfam.icla, compuesto rela­
tivamente inerte in vitro. 

En el presente trabajo se realiza el an{1fois de b administración de este com ­

puesto a 9 5 pacientes con cíncer inoperable. Difz de estos pacientes tenían padeci­

mientos neoplásicos de tipo hematológico, el resto tenían tumores sólidos. Solamente 
se tomaron para este trabajo los pacientes que demostraron una reducción objetiva 
en el tamafio de los nó<lnlos tumorales. En casi todos los casos tratados con esta droga 
se produjo leucopenia . Los efectos tóxicos colaterales fueron: náuseas, vómitos, alope­
cict y cistitis estéril. 

La respuesta clínica se demostró por la disminución de dolor en 70 por ciento 
de los pacientes en que este síntoma desapareció después de iniciado el tratamiento . 
Según los autores, se presentó un 33 por ciento de rcmisi1m &:l tamafio del tumor 
en los casos tratados con ciclofosfamida. Este efectG se hizo aparente a las dos o 
tres semana de iniciado el tratamiento. Cuando Se:' presentó nn:i recaída el tratamiento 
ya no fue efectivo para prevenir remisiones sucesivas ningún paciente sanó. 

Los MEC.o\NIS I'vf.OS DEL SISTEMA AUTORREGULADOR Dl: L A CIRCUI.ACIÓN RENAL 

(C~usc of gcnuinc antoregulation of renal circulation) 

\Vaugli , \ .V., y Sha·ks, R., G. 

Círculation Research. 8.: 871-888, 1961. 

En el presente trabajo se ~studian los mecanismos que permiten al nnon modi­
ficar su flujo arterial ante: cambios en los gradientes de presión venosa. El estudio 

se realizó en riñón aislado perfundido de perro. Este sistema de autorregulación se 

p~erde con relativa facilidad hacia un número grande de drogas que modifican la 
reactividad vascular renal. Se observa que ante diferentes estímulos en la composición 

del líquido perfundido, existen cambios rítmicos en la resistencia segmentuia preve­
nosa que equilibra el flujo p;:ira volver a presentar las características de au:torregulación 
que describen Jos autores. Esta autorregulación se pierde al congelar el riñón a 3 gra-
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dos C. o administrando hidrato de cloral o cocaína a ooncentraciones que inactivan 
el músculo liso de los vasos sanguíneos y los hacen ínertes a diferentes estímulos. 
Esta anestesia no se perdió con la anestesia de los nervios intrarrenales con procaína 

o por snnpatolisis inducida por dibencilina. 
Se concluye que el sistema miogénico vasomotor del árbol vascular renal en 

respuesta a la presión vascular trammmal es la c:-iusa fnndamental del sistema autorre­
gulaclor del flujo renal. Se sugiere que los miocitos del aparato· yuxtag1omerular renal 
actuando como marcapasos wn los responsable5 de este efecto. 

RuDUCCIÓN DEL NIVEL SANGUÍNEO DF. COLESTEROL POR ÁCIDO 

TETRA YODOTIROFÓRMICO 

( Reduction of ~erurn d10ksterol level by tetrnyodothyroformic acid) 

Nntrilion Reviews. 19 :209, 1961. 

Desde hace algunos afíos es más o IT1enos conocido el efecto hipocolestero1cmi:-intc 
inducido por la glándula tiroides y los análogos de sus hormonas. Sin embargo, aunque 
son productos ,lctivos, el hipermetabolismo inducido por estas hormonas en sujetos 
cutiroideos hace poco práctico ~u nso. La medida aclt:cu~da parece el. valorar la acti­
Y1<lad hipocolcsterolc::mwnte de análo~os ele 1a tiroxina qne parecen tener en animales 
el mismo efecto de las hormonas naturales, perc con la ve11taja de inducir un efecto 
ca1orígeno mínimo. 

En la actualidad se ccnsidera que el ácidc tctrayodotirofórmico, uno de los 
posibles intermediarios o agentes activos de la tiroxina, tiene posibilidades clínicas en 
]J aterosclerosis humana , habíénck1se demostrddc en animales experimentales que 
su efecto es definitivamente hipocolesterolemiante . 

En el presente trabajo se valora el ácido tetrayodotnofórmíco en el nivel de co-
1csternl sérico de 16 \)acientes hipobrnideos y en 2 pacientes eutiroideos, todos ellos 
con aterosclerosis coronaria grave e hipercolesteroltmia. La dosis de la droga fue de 
75 mg. por 100 ml. 

En todos los casos se presentó disminución en el nivel de colesterol sanguíneo. 
Sin embargo, por los efectos colaterales de la misma se considera que no es útil en 
el manejo de pacientes con hiperco1esterolemia v::i que al aumc:ntar los requerimientos 
rn.etabólicos de todos los pacii::ntcs procbjo est::-idos <le ímnficicncía coronaria tran­
sitoria. 

ESTUDIO IlHvWDINÁ:tvIICO DE LA IIIPERTENSION ARTERIAL y EL FLUJO CORONARIO 

( J\ h emodynamic study of hypertension inc1uding observations on corona ry hlood flow ) 

Rowc, G., G.; Castillo, C . A.; 1\faxwe11, lVL, G., y Crumpton, C., ' "· 

Amials ot IntcrnaI .\1ccliciue. 54:40 5 412, 1961. 

Se han realizado numerosos estudios sübrc ht hemodinéÍI11Íca de la hipertensión 
:~r terial en animales e incluso en hombres, sin embargo, el enfoque experimental 
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entre la 11cmodinámica del flujo coronario e hipertensión arterial es un renglón aun 
con numerosos aspectos confusos. 

En el presente trabajo ~e realiza el estudio hcmrxlinámico de 21 pacientes hiper­
tensión en comparación con el patrón hemodin:imico normal de 30 individuos nor­
males. Se estudió gasto carclíac0 por el principio de Fick ( cateterizacin de la arteria 
pulmonar ) y el flujo coronario por medio del óxido nitroso . Los sujetos hipertensos 
se clasificaron de acuerdo con el criterio de Smithwick en grado I y II . En 14 suje­
tos con hipertensión entre los grado<; I y II el gasto cardíaco se encontró sornrnl. 
En 7 pacientes con hipertensión grado II se encontró clisminucin del gasto cardíaco. 
La resistencia pulmonar se encontró aumentada en todos los pacientes hipertcnsos, 
mas en el grupo II que en grupo I. E l fin.jo coronario se encontró normal en am­
bos grupas de pacien tes, controles e hipertensos, así corno el consumo de oxígeno; 
sin embargo, la resistencia vascular coronaria se encontró eLevada en todos los pa­
cientes hipertensos. Se concluye que mientras la hipertensión es m~ás prolongada, 
la eficiencia cardíaca tiende a disminuir en rclaci{111 casi logarítmica con este factor . 
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