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Estudio sobre un caso de Hemocromatosis Atipica

Por los Drs, Andrés Vesalis Guznmdn
y José Miguel Jimenez.

del Hospital de Cartago

Un hombte de 54 afios, fornide y aparenterente gozando de
salud, nos consulta a propdsito de una pigmentacién de la piel que
comenzd 3 aparecer tres meses antes y que aumentaba constante
mente.

Nuestro paciente es un fontanero. Su salud ha side siempre
buena y su estado actual es perfecto. Trabaja diariamente en las
ocupaciones de su oficio.

Examen

Notamos una hiperpigmentacién de la piel de la frente, la cara
y €l cuello; en el aspecto anterior de log antebrazos y el aspecto
interno de los muslos. Las manchas son difusas, pero hay alguras
aisladas; su color es bronceado con unz tendencia al gris azulado.
La piel no muestra otra particularidad paroldgica. Las mucosas
tienen color normal.

El examen fisico revela que hay una hepatomegalia; el borde
inferior del higado estd a cuatro dedos por debajo del reborde cos-
tal; el higado es liso y parece duro, Hay esplenomegalia. No hay
ascitis ni circulacién venosa colateral, La prostara estd hiperrro
fiada. Los drganos sexuales externos son normales. Las heces tienen
coler normal. La presién arterial: 110/70.

Pertsamos Inmediatamente en las enfermedades pigmentarias
tales como la hemocromatosis; la enfermedad bronceada de Addi-
son; 'a enfumedad de Vaquez-Osler; el argirismo; la cirrcsis hiper
tréfica biliar de Hanor; la ictericia hemolitica crénica adquirida;
i3 ocrenosis y cloasma. Y por qué no la sifilis!

Siendo la hiperpigmentacién bronceada y la bepatomegalia los
dos grandes sintomas de nuestro paciente, dirigimos el diagnéstico
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hacia la hemocromatosis, para ser confirmado por el laboratorio.
Clinlcamente eliminamos, aunque con temor, la enfermedsd de
Addison, por falta de astenia; el argirismo, por falra de anteceden:
tes; la ocronosis, por falta de predileccion pigmentaria en las re
giones cartilaginosas.

Los anilisis de la sangre nos dan los siguientes resultados:
Whassermann: negativo; ericrocitos: 4032000; hemoglobina 80¢7;
trea total: 0.20 Gm. por 1000; drea nitrégenn 0.09/1000 p giuco
sa; 0.85/1000; fragilidad globular: hemolisis inicial: 4.46; hemo-
lisis rotal: 0.38, En la orina’ no hay pigmentos biliares ni gluco”
sa; cloruros normales. Biopsia de la piel: reaccién de azul de Pru-
sia: positiva (presencia de hemosiderina).

Establecemos un diagnéstico definitivo de hemoceromatosis ba-
sado en los dos sintomas principales de nuestro paciente: hiper
pigmentacidn de la piel y cirrosis hepatica; diagnéstico gque con-
firmamos, por eliminacidén también, con los resultados det labora-
terio. Bien se nos podrd criticar que Jo hagamos en ausencia de
uno de los factores de la triada clisica, la diabetes azucarada {teia-
das: hiperpigmentacién, cirrosis hepitica y diabetes). Mas es sa-
bido ya que la vieja “diabetes bronceada” de log franceses, sind-
nimz de hemocromatosis, no siempre se acompafia de diabetes, {Ce-
cil: A Textbook of Medicine, VI ed., 19, pag. 632), {Cain: Te-
xas State Jour. of Med, 36:343-400; set., 1940). La presencia de
pigmento ferruginoso en la piel conkinira la hemocromaresis. La
esplenomegalia, en ausencia de pigbentos biliares en {a orina y la
sangre, niega la citrosis hipertdfica biliar de Hanot. La enfermedad
bronceada de Addison se acompafia de una asteniz marcada {que
puede ser también un sintoma de hemocromatosis, pero que no existe
en nuestro paciente), y carece de hepatomegalia; los signos biologi-
cos sanguineos son caractecisticos,

Resumen y comentarios

Hemos hecho un diagnéstico de hemocromatosis con dos sig-
nos clinicos: hiperpigmentacidn bronceada de la piel y cirrosis he-
patica hipertedfica. La ausencia de disbetes azucarada, no nos ha
hecho variar el diagnéstico. Creemos, por lo tanto, que es la et
rrosis hepdtica hipectrofica el signo capiral clinico, pues nuestes
paciete lo padece y la literatura umiversal {o menciona siempre
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en Ja hemocromatosis, aunque otros sintomas clisicos no existan
(Christian, en Osler: The Principles and Practice of Medicine, por
Henry A. Christian, XIV ed., pag. 612,, 1942) y {Garcia Carrilo,
E., Pev. Médica de Costa Rica., 5:411 412,, maryy de 1943}, Willis
{Med. Jour. of Aunstralia, Sydney, 2:2661-668., dic. 13., 1941);
advierte que la hemocromatosis avanzada es un escado precanceroso
del higado y que el carcinoma de este drgano, es muy frecuente en
Ia hemocromatosis.

Christian {en Osler, citado), divide 1a hemocromatosis en dos
grupos o formas clinicas principales: el grupo mayor, con diabetes
azucarada; y ¢l menor, sin diabetes. Cuando I3 diabetes existe, es
grave y origina una acidosis marcada.

En cuanto concierne a Iy etiologia y patogenia de esta afec
citn, no hay nada claro, La postbilidad de un factor réxico, como
el ecbre, ha sido lanzada por Mallory (m. Jour. of Pachology
1925, 1,117. Trans. Assn. Am. Physicians, 1935, 50,12, Mallory
and Packer: Am. Jour. of Path., 1931, 7. 351). El cobre. segin
él produce hemolisis y luego sirve de portador del hierro liberado
hacia el higado, donde el hierro se acumula. Otros atribuyen la
Pemocromatosis a un defecto congénito en el merabolismo ferrugi-
noso. Marcel Labbé (Précis de Pathologie médicale, tomo VI,
pp 727-728., 1927), explica la patogenia, primero como un proceso
téxico de origen desconocido, que produce hemolisis y esclerosis
¥ que ongina, de un lado, una ictericia hemolitica seguida de he-
mosiderosis; v de otro lado, una cirrosis hepato-pancreitica; estas
lesiones, seglin ¢&l, s¢ manifiestan en clinica por una pigmentacidn
cutinea y cutineo-mucosa y por diaberes. Algunos autores, como
Cecil (cmado, pag. 631) atribuyen 3 la disfuncion del sistema en-
docrino, el arigen y patogenia de la hemocromatosis. De las glan®
dulas de secrecién interna es posible que las responsables sean, la
suvrarcenal v las glindulas sexuales.

Finalmente y de lo que hemos expuesto, se veri que la hemo-
cromatosis &5 una condicion que no siempre se presenta como un
sindrome tipico y clisico. Las hemocromarosis atipicas son muy
frecuentes (Cantarow and Bucher: Arch. of Int. Med., Chicago,,
67:241-472., feb. 1941). Las errores de diagndstico y la confusion
con otras enfermedades son también frecuentes; el diagnéstico di-
ferencial viene aqui a ser, como siempre, el sine qua non de
clinica.
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Hemos sometido nuestro paciente a un tratamiento dietérico
que evite al higado y al pancreas una sobrecarga innecesaria. Le
administramos actualmente y por via de ensayo, hormona sexual
masculina y extracto ¢ortico suprarrenal y hasta tanto la investi-
gacion que hoy dia se realiza no nos aporte una nueva terapia pa-

ra esta enfermedad, no podremos menos que esperar los resultados
de nuestro tratamiento.



