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danas de los argentinos. No es hiperbélico decir, que la ancianidad de nuestro
maestro, es esplendorosa, es brillante y eficientisima. .

Profesor Arioz Alfaro:

Con el tributo del elogio y del reconocimiento os ofrecemos nuestro afecto,
nuestro hondo afecto de discipulos y amigos. Pero no sélo ello nos ha impul-
sado para este homenaje, querido maestro. Hemos venido a satisfacer el impe-
rioso deber de expresaros nuestra admiracién por la gran obra que habéis
cumplido. “Todos debemos reverenciar a los grandes hombres”, ha dicho
Carlyle, agregando: ‘“el corazén humano no alberga sentimiento més noble
que el de la admiracién por los espiritus superiores; ahora y siempre, ese
sentimiento tendrd vivificante influencia en la vida de los hombres”.

PREMIO Dr. GREGORIO ARAOZ ALFARO.——En homenaje al Profesor
Gregorio Araoz Alfaro, con motivo de cumplir los ochenta afios de edad, la

casa Kasdorf acaba de instituir un premio que llevard su nombre y sera

concedido al mejor trabajo realizado sobre alimentacién artificial. E1 premio
consiste en la suma de tres mil pesos, para el ganador del primer prerpio y
de dos premios de mil quinientos pesos para cada uno de los trabajos que le
sigan en orden de méritos. Sera concedido anualmente por un jurado designado
por la Sociedad Argentina' de Pediatria y entregado en acto publico.

“Archivos 'Argentinos de Pediatria” se complace en destacar esta nueva
contribucién de la casa Kasdorf al progreso y estimulo de los pediatras
argentinos.

Dr. De Carvalho Filho.—Después de permanecer entre nosotros durante
seis meses, perfeccionando sus estudios pediatricos, regres6 a su pais el médico
brasilefio Dr. Joio de M. Carvalho Filho. Durante su estadia en nuestra
Capital, el joven y entusiasta pediatra fué asiduo concurrente al Instituto de
Pediatria y Puericultura que dirige el Prof. Juan P. Garrahan donde supo
granjearse la amistad y el afecto general de sus colegas portefios.
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Si se piensa en la rara presentaciéon de sintomas clinicos como con-
secuencia-de la persistencia del cavum sepii pellucidi y en la relativa
rareza del sindrome de Laurence-Moon-Biedl, se descuenta el interés

~que puede suscitar el hallazgo de ambos asociados en el mismo paciente,

sobre todo al considerar que la primera de estas afecciones congénitas
estd criticamente situada en la regién del encéfalo a la que se han
imputado la mayoria de las alteraciones que habitualmente se encuen-
tran en el mencionado sindrome.

Este sindrome, originalmente reconocido por Laurence y Moon
(1886) y definitivamente descripto por Bardet® (1920) y Biedl ® (1922),

- requiere, como caracteres fundamentales para asentar su diagnéstico, la

coexistencia de: 1) obesidad del tipo de la distrofia adiposogenital;
2) retinitis pigmentaria; 3) deficiencia mental; 4) anomalias corporales
(como poli y sindactilia) y, sobre todo, 5) la ocurrencia familiar de estas
anomalias. _

Ornsteen * y Cockayne, Krestin y Sorsby®, al estudiar las condi-

* ciones genéticas en que se pone de manifiesto al sindrome de Laurence-

Moon-Bied] sostienen que existirian en €l dos genes recesivos asociados,
uno que produce las alteraciones mesodérmicas (polidactilia y otras alte-

raciones esqueléticas) y otro las alteraciones ectodérmicas (anomalias de

* Comunicaciér presentada a la Sociedad Argentina de Pediatria en la sesién
del 19 de mayo de 1950. i -

1 Médico del Servicio de Neuropsiquiatria del Hospital de Nifios.

2 Neurocirujano del Hospital de Nifios, Jefe de Neurocirugia del Instituto de
Medicina Experimental,
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la retina y diencéfalo). Para Mc Cullagh y Ryan ®, la polidactilia es un
caracter habitualmente dominante y rara vez recesivo, lo que explica
la presencia aislada de esta anomalia esquelética, sin el cortejo de los
otros sintomas, en algunos casos. La asociacién de retinitis pigmentaria,
que para Marmor y Lambert” serfa debido a una degeneracién del
neuroepitelio retiniano, con otros signos de filiacién hipotalamica, se
explicarfa por las relaciones existentes, durante el desarrollo, entre las
vesiculas 6pticas y el diencéfalo. Puede hallarse una revisién de la lite-

ratura sobre los caracteres genéticos de esta afeccién en la obra de Gates®.

En alrededor de 150 casos descriptos en la literatura hasta la fecha,
de los cuales aproximadamente un tercio serian completos, a juzgar por
lo sostenido por Mc Cullagh y Ryan® y Railly y Lisser®, se han men-
cionado, entre otros, los siguientes sintomas y signos asociados, cuya
concurrencia serfa secundaria para los fines del diagnéstico: deforma-
ciones craneanas, atresia del recto, malformaciones cardiacas, sordera,
estrabismo, nistagmus, variadas manifestaciones de hipoplasia genital,
seudohermafroditismo, cataratas, espina bifida e hidrocefalia.

Atn cuando desde Biedl?, se admite la relacién de este proceso con
alteraciones patoldgicas localizadas en el diencéfalo, en las seis autopsias
publicadas hasta la fecha, cuya revisién puede hallarse en el trabajo de
Anderson *® (1941), solamente se han hallado muy discretas alteraciones
de la tnica media de los vasos (Riggs™) y de células nerviosas de los
nicleos hipotalimicos y algunas modificaciones, quizas-significativas, de
la hipéfisis (aumento de las células baséfilas, Griffiths ™, Anderson ™).
El ntimero de estudios necrépsicos es, sin embargo, pequefio y en ninguno
de los casos, al parecer, se han hecho cortes seriados como para estimar
con justeza la magnitud de las alteraciones encontradas. :

En nuestro pafs se han publicado diez casos de sindrome de Laurence-
Moon-Biedl (Orgaz™; Victoria y Lijé Pavia**; Maldonado Allende **;
Montanaro, Montanaro y Turré **; Brueva™; Baldi®®; y Montanaro y
Garrote ™), sin otra documentacién que la simple observacién clinica
y con nuevas consideraciones teéricas sobre el origen de los trastornos.

El cavum septi pellucidi, descripto por Silvio de la Boc en 1671
(Verga®), es una cavidad situada entre las dos hojuelas del septum
pellucidum, el cual cierra el espacio entre el cuerpo calloso y el trigono,
por delante y por encima del tercer ventriculo (Fig. 1, C.S. P.). Embrio-
légicamente el septum pellucidum se origina, junto con el cuerpo calloso,
en la comisura anterior y el psalterio, en la placa comisural de Hochs-
tetter, engrosamiento de la pared del hemisferio, situado en la parte
4nteroposterior de la l4mina terminal (sitio del neuroporo anterior).

Las fibras de la placa comisural se condensan en su parte dorsal
para formar e] cuerpo calloso, ventralmente la comisura anterior y cau-
dalmente para constituir el psalterio (que conecta los dos hipocampos) ;
los restos de esta placa comisural estin representados por el septum
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pellucidum (Marburg®). En un comienzo el septum  pellucidum es

una masa sblida pero, con el desarrollo del telencéfalo y del cuerpo
calloso aparece en su interior una cavidad entre los tres y cuatro meses
de la vida intrauterina. Esta cavidad —cavum septum pellucidi— existe
en todos los fetos de mas de tres meses y medio y, si se examina el septum
histolégicamente, en algo més de la mitad de los cerebros de los niﬁoé y
en algo menos de la mitad de los cerebros de los adultos ( Swenson **).
En efecto, con el curso del desarrollo, el cavum se colapsa y se llena de
tejido glial. Sin que pueda considerarse una anomalia, atn se Io puede
observar macroscopicamente, como una fina hendidura vertical, aproxi-
madamente en un tercio de los cerebros de los nifios y en uno de cada
cien cerebros de adultos (Swenson). En funcién de una anomalia més
otras condiciones que se discutirin mas adelante, puede hallars’c un
cavum septi pellucidi ensanchado o dilatado.

Figura 1

Dibujo esquemético desti-
nado a mostrar las relacio-
nes del septum pellucidum
normal (C. S. P.) con
las estructuras vecinas. C.
C:_ cuerpo calloso; C V:
ubicacién del cavum Ver-
gae; 1I1: tercer ventriculo;
LT: ldmina terminalis; C
A’: comisura anterior; T':
trigono; Q: quiasma; H:
hipéfisis; M: mesencéfalo;
P: protuberancia; B: bul-
bo; IV: cuarto ventriculo

Si este cavum es pequefio, si comunica con el tercer ventriculo por
lo que seria un resto del neuroporo anterior, como lo ha descripto Thomp-
son®, o si aparece un desgarro secundario de alguna de sus hojas que
lo comunique con los ventriculos laterales (cavi comunicantes de van
Wagenen y Aird®), su presencia no serd causa de sintomas patolégicos
o, por lo menos, no serd causa de hidrocefalia. Estos cavi son los que
describen como hallazgo de autopsia. Pendergrass y Hodes®, los han
hallado en tres de quinientas neumoencefalografias. Cuando en el por-
tador de un cavum comunicante asintomético aparece una hidrocefalia
por causa ajena el cavum mismo puede ocurrir que éste se dilate al
igual que el resto de las cavidades ventriculares suprayacentes a la obs-
truccién de las vias de circulacién del liquido céfalorraquideo, sin que
esto tenga mayor significado patolégico (dilatacién secundaria del cavum
de van Wagenen y Aird ).




92 ARCHIVOS ARGENTINOS DE PEDIATRIA

El cavum septi pellucidi esta revestido interiormente por células ci-
bicas que difieren del glioepitelio ependimario por la falta de cilias y'de
blefaroblastos, por cuya razén se las ha considerado enteramente d.lff:—
rentes de las células ependimarias (Wolf y Bamford **). A nuestro j1.11c10
posiblemente se trate de células modificadas por el hecho de que rév1stf3n
una cavidad, asi como lo son las células del glioepitelio ependimario,
segin la interpretacién de Rio Hortega ", concepto que deberd prol.)z'lrse
histolégicamente usando técnicas argénticas en lugar de hematoxilina,
como por ejemplo, en los estudios de 'Wolf y Bamford %, De todos mo<_:lo§[
en los cavi que no comunican con las cavidades ventriculares (cavi
no comunicantes de van Wagenen y Aird **), existe dentro de la cavidad
un liquido con caracteres a veces similares a los del liquido céfalorra-
quideo, otras veces més espeso y coloreado, lo que podria depender de
- hemorragias intracavitarias como la descripta por Luigi Ripa di Tregolo,
en 1851 (Verga®') y por Olsen .

Cuando la cavidad del septum pellucidum es inicialmente grande
o aumenta de tamafio secundariamente, puede comprimir las estructuras
vecinas causando diversos sintomas patolégicos. En esta circunstancia se
ocluyen los agujeros interventriculares de Monro y se produce una dila-
tacién de los ventriculos laterales (cavum septi pellucidi no comuni-
cante con hidrocefalia).

Dorsalmente al cavum septi pellucidi, justamente por delante del
rodete del cuerpo ‘calloso, entre esta estructura y el psalterio, puede
hallarse otra cavidad andloga a la descripta més arriba, pero de hallazgo
menos frecuente (Fig. 1, C. V.), que fué descripta por Verga ®, en 1856,
con el nombre de ventricule de la béveda de tres pilares o sexto Uenfrz’qug,
para diferenciarlo del quinto ventriculo (nombre que Purfour du Petit
le diera a la cavidad del septum pellucidum), a la que habitualmente
s¢ alude con el nombre de cavum Verga. El quinto y sexto ventriculos
habitualmente comunican entre si por un pequefio conducto llamado
acueducto del quinto- ventriculo por Verga. Este ya habia sefialado que
tanto la cavidad que lleva su nombre como la del septum pellucidum se
significado y patologia del cavum Vergae son semejantes a los del cavum
septum pellucidum, discutidos més arriba. Puede presentarse una dila-
tacién del cavum Vergae sin dilatacién de cavum septi pellucidi, como
en el caso de Leslie ‘3‘0., en tal circunstancia la hidrocefalia se debe. al
bloqueo de la parte posterior del tercer ventriculo, o del acueducto de
Silvic. ‘

Si bien el reconocimiento anitomopatolégico de esta malformacién
como causante de sintomas neurol6gicos e hidrocefalia data de un siglo
atrs (Ferrario®, 1851; Dubbini,*®, 1856, y Verga ®, 1856), y ha dafio
motivo a varias publicaciones (Meyer *, Thompson 2, Wolf v Bamfoird ES,
Olsen * y Swenson *), su descubrimiento ventriculografico y tratamiento

. . . 0 1 z - 5
observan en casi todos los recién nacidos (Verga®'). Embriogénesis,
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quirtirgico se inicia con Dandy **-**.- Solamente ocho casos de cavum
septum pellucidum y/o cavum Vergae diagnosticados ventriculografica-
mente y operados se recogen de la literatura (Dandy *-*; van Wagenen

_y Aird*, Love, Camp y Eaton *, Leslie *, David, Hecaen y Héry ),
Scott ** 'y Miller **) de los cuales tres eran nifios y los restantes adultos;
uno de los casos fallecié, los restantes mejoraron o curaron con la
operacién. . _

El caso que a continuacién se relata es el Unico, a ‘juzgar por la
revisién de la literatura a nuestro alcance, en que al cavum septi pellucidi
con hidrocefalia se asociaba un sindrome de Laurence-Moon-Biedl. Al
interés que implica esta excepcional asociacién de dos raras afecciones,
que acasc puedan estar vinculadas patogenéticamente, - como méas ade-
lante postularemos, se agrega el hallazgo de un simplisimo método de
tratamiento quirdrgico descubierto casi accidentalmente.

HISTORIA CLINICA

O. A, un nifio.de 7 meses de edad, argentino, fué enviado al Servicio
de Neuropsiquiatria del Hospital de Nifios el 1-VIII-49, debido a que desde
su nacimiento se habia notado un progresivo crecimiento de la cabeza, creci-
miento que no habia cedido a pesar del tratamiento a que fuera sometido
hasta negativizar sus reacciones serolégicas positivas por sifilis. El nifio, de
robusta complexién y talla y peso muy superiores a lo normal para su edad
(Figs. 4 a 7), tenfa una cabeza desproporcionadamante grande (circunfe-
rencia maxima 48 cm oreja a oreja 27 cm, nasion 29 cm), fontanela
anterior y posterior abiertas, llenas y moderadamente tensas. Presentaba
una hipotonia generalizada, reflejos normales, no podia sostener la cabeza
ni mantenerse sentado. El examen oftalmoscépico mostraba papilas palidas
en los bordes temporales y borrosas en lds bordes nasales, la retina era
atigrada presentando las caracteristicas de la *retinitis pigmentaria. El nifio
tenia seis dedos en cada pie ( polidactilia). El sexto dedo de cada mano
habia sido extirpado quirdrgicamente con anterioridad. :

El padre, el abuelo y tios paternos del nifio eran obesos de gran talla
y todos tenfan polidactilia de manos y pies. La madre tenia una reaccién
de Wassermann positiva, lo mismo que el nifio; ambos habian sido tratados.
El peso del nifio al nacer era de 3.500 gramos. .

El 4-VIII-49 se efectué una neumoencefalografia extrayendo 50 cm?® de
liquido céfalorraquideo e inyectando fraccionadamente 50 cm?® de carbégeno.
En las peliculas radiograficas obtenidas a continuacién pudo observarse que
una minima cantidad de gas habia penetrado en los ventriculos laterales de
los que apenas se visualizaban ambos polos frontales anormalmente sepa-
rados entre si. Inmediatamente después de la encefalografia el nifio tuvo un
grave colapso que por momentos hizo temer por su vida.

En los dias ulteriores se estacioné momentineamente el crecimiento de
la cabeza, pero semanas después comenzé nuevamente a crecer alcanzando
una circunferencia méxima de 52 cm.

Con el diagnéstico neumoencefalografico presuntivo de cavum septi
pellucidi o tumor del cuerpo calloso fué internado en la seccién Neuro-
cirugfa del Instituto de Medicina Experimental el 13-X-49 y operado el
22-X-49. Con anestesia de embutal rectal y local infiltrativa se efectué una
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pequefia incisién y trepanacién 6 cm por encima y 3 cm por fuera de la
protuberancia occipital del lado derecho. Abierta la duramadre se intro-
dujo una aguja de puncién ventricular alcanzando el ventriculo lateral a
4 cm de la superficie cerebral. La presién era de 180 mm de agua. Se
reemplazé la aguja de puncién por una sonda de Nélaton delgada, que se
introdujo profundamente en el ventriculo. Durante el recambio de liquido
céfalorraquideo por oxigeno se noté de pronto una ligera dificultad para
aspirar ‘el liquido céfalorraquideo; se retiré y reintrodujo la sonda dos
veces al cabo de cuya maniobra el flujo fué nuevamente facil pero el
liquido aparecié ligeramente rosado, tinto en sangre. Se extrajeron final-
mente 60 cm?® de liquido céfalorraquideo que fueron reemplazados por.
igual cantidad de oxigeno, fraccionadamente.

En las radiografias tomadas a continuacién pudo observarse, en la
proyeccién 4anteroposterior, occipitoplaca (Fig. 2): 1) dilatacién bilateral
y simétrica de ambos ventriculos laterales que estdn desplazados hacia afuera

Figura 2 (A y B.)—Neumoventriculografia (occipitoplaca); 1, 2, 3, respectivamente,
poro, cuerpo anterior y posterior del ventriculo lateral, segin Torkildsen y Penfield;
III: tercer ventriculo; C. S. Ps cavum septum pellucidum (sombreado). Nétese:
a) la separacién de las caras mediales de 2 y 3 y la prominencia que el cavum septs
pellucidi hace en la cavidad del ventriculo lateral en esta zona; b) la presencia
de una burbuja vertical de gas en la regién del C. S. P.; ¢) el ens.anchami'ento del
tercer ventriculo, y d) la posicién de la zona ventricular en relacién al C. S. P.

con sus caras mediales separadas entre si de 5 a 10 mm; 2) tercer ventriculo
ensanchado con dos curvas céncavas hacia afuera en cada uno de sus
perfiles laterales y 3) entre los perfiles mediales de ambos ventriculos late-
rales, separados entre si, una sombra vertical de gas situada en el centro
de otra zona ovoide mas opaca a los rayos que hace prominencia en la
cavidad del cuerpo de los ventriculos laterales; y en la proyeccién lateral
(Fig. 3: 1) dilatacién uniforme de los ventriculos laterales con una impre-
sién céncava hacia abajo y atrds en el perfil inferior del polo frontal y
cuerpo del ventriculo lateral, correspondiendo con una; 2) sombra més
opaca a los rayos en la zona correspondiente topograficamente al septum
pellucidum, y 3) tercer ventriculo acortado en sentido dnteroposterior como
si su cavidad comenzase por detrds de la apertura de los agujeros de Monro.
En ambas proyecciones pudo observarse ‘que la sonda de Nélaton penetraba
con su punta en la zona radiopaca situada entre los ventriculos laterales.
Esta zona, sombreada en los esquemas de las radiografias, corresponde, por
las caracteristicas descriptas, a un cavum septi pellucidi.
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En los tres dias subsiguientes a la intervencién el nifio tuvo elevaciones
térmicas que alcanzaron hasta 3995, debidas sin duda a Ia presencia d;s
sangre en el liquido céfalorraquideo, que cedieron’ facilmente con antitér-
micos. Al dia siguiente de la operacién se retiré la sonda de Nélaton del
ventriculo y a los tres dias se sacaron los puntos. La fontanela se mantuvo
llena en los primeros dos dias pero al cabo de ellos se hizo hipotensa y se
mantuvo deprimida, estado que conserva hasta la fecha. Al ser dado de
alta a los 10 dias de la intervencién, la circunferencia cefilica era de
50 cm y la fontanela se mantenfa deprimida e hipotensa.

El informe electroencefalografico del Dr. A. Mosovich fué el siguiente :
Técnica: Electroencefalograma obtenido con un aparato Grass de 8 canales,
17 electrodos. Los electrodos fueron colocados parasagitalmente en las'regioj
nes frontal, parietal, temporal y occipital de ambos hemisferios. Electrodos
adicionales con fines de localizacién fueron colocados en las regiones pteri-
gial, central y témporooccipital.

Figua 3 (4 y B).—Neumoventriculografia (lateral). Iguales leyendas que figura 2.

1’\I6tese: a) que el perfil del tercer ventriculo es més alto y més corto en sentido

anteropesterior; b) la deformacién del piso de 1 y 2 por el C. S. P. (la zona

sombreada) acorta el tercer ventriculo y bloquea los orificios de Monro y c¢) las
posibles zonas de atrofia contial

{nforme: Trazado difusamente irregular, de frecuencias de mediano
Yolta]e, dominantemente lentas, desigualmente distribuidas en todas las
areas corticales exploradas. De modo general llama la atencién la depresién
de amplitud con respecto a la edad del examinado. Inicialmente dominancias
delta en el lado izquierdo, que més adelante se observan también en el lado
derecho, particularmente en la regién temporal y témporooccipital derecha.
El fog:o delta temporal persiste en todas las derivaciones, haciéndose mas
notorio, asi como el témporooccipital derecho, con la triangulacién.

A'.intervalos variables aparecen paroxismos francos a definida prepon-
de{ar}ga derecha, si bien en este sentido las descargas no hacen inclinar
d§f1n1t1vamente hacia uno de los hemisferios, debiendo considerarse los
mismos como esporadicos, difusos y no localizados. Casi al terminar el
gr,aflco, el enfermito entra en suefio. y bajo estas condiciones se hacen los
métodos de exploracién. No~hay otras particularidades.

Diagnéstico electro?ncefalogréfico: 1) Focos delta difusos con un foco
temporal y témporooccipital derecho’ persistente.
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PsicoMETRIA—Con respecto a la determinacién o existencia del dete-
rioro psiquico, atin cuando por ciertos datos dados por la madre del nifio
existia la certeza del retardo psicomotriz, éste fué posible valorarlo en forma
adecuada mediante el diagnéstico del desarrollo, segin Gesell.

Un primer examen previo al acto quirtrgico efectuado a la edad de
25 semanas, corroboré la existencia de la inferioridad psiquica y motora
del enfermo. -

Conducta motriz: 14 semanas.

Conducta adaptativa: 12 semanas.

Lenguaje: 16 semanas.

Conducta personal social: 14 semanas.

Es decir, que atn cuando éSta era mas notoria con respecto a la con-
ducta motriz el descenso fué acusado incluso en los otros aspectos.

La mejoria evidente poco después de la operacién se manifesté mas
tarde mediante un nuevo examen a la edad de 30 semanas.

Conducta motriz: 22 semanas.

Conducta adaptativa: 22 semanas.

Lenguaje: 22 semanas. .
: Conducta personal social: 24 semanas.

Cabe agregar que el descenso persiste pero dada la celeridad en el curso
del desarrollo es de esperar que, alejados atin mas los efectos de la hidro-
- cefalia, quede, en grado leve, la inferioridad que puede atribuirse al sindrome.

2) Disrritmia cerebral paroxistica con dominancia no definida de ambos

hemisferios.

COMENTARIO Y DISCUSION

Tratase en resumen de un nifio de menos de un afio de edad con
_un sindrome tipico de Laurence-Moon®ied] asociado a un cavum septi
pellucidi no comunicante, causante de hidrocefalia, en el que se logré
la curacién de la hidrocefalia mediante la apertura del cavum en el
wventriculo lateral derecho, en el curso de la ventriculografia. El  nifio
presentaba alteraciones difusas en el electroencefalograma y deficiencia
mental, la que fué objetivada psicométricamente. Después de la operacion,
con la cesacién de la hipertensién endocraneana, el nifio mostré un visible
progreso psicomotriz. Que la sifilis congénita del nifio no tenfa inmediata
ingerencia en la produccién de los sintomas es claro por la circuns-
tancia de que previamente .al tratamiento quirdrgico y antes de que
llegase a manos nuestras habia sido tratado lograndose la negativizacién
de sus reacciones serolégicas sin que sus sintomas, particularmente el
crecimiento progresivo de la cabeza, mejoraran. ‘

Este excepcional caso clinico pone sobre el tapete diversos problemas
.de orden particular y general que merecen ser discutidos separadamente.

1* Para el diagnéstico de sindrome de Laurence-Moon-Bied] este caso
presentaba retinitis pigmentaria, polidactilia, deficiencia mental, demos-
trada por las pruebas psicométricas, y netos antecedentes familiares en
la linea paterna. Su hébito corporal sugeria lo que més tarde podra
Ser una obesidad de tipo adiposogenital como la que presentaba su
Padre, su abuelo y sus tios paternos.

La patogenia de la retinitis pigmentaria y de la polidactilia ya ha

: i i i después de
Figura 4 (A, B, C y D).—Fotografias del paciente obtemd_a’s un mes
laginterven(cién. Nétese la macrocefalia en A y B, la depz:esmn de la fontanela 1eln
B, la polidactilia en C y la complexién robusta del nifio asi como su buen desarrollo

’ genital en D
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sido considerada en la primera parte de este trabajo. La aparente obe-
sidad, la deficiecia mental, la hidrocefalia y las alteraciones halladas en
el electroencefalograma no pueden discutirse sin antes considerar el
resultado del estudio neumoencefalografico.

2° El diagnéstico neumoveniriculogrdfico del cavum septi pellucidi
se basé en el hallazgo de una sombra radiopaca situada en la regién en
que normalmente esta ubicado el septum pellucidum, que media 14 mm
de ancho y que separaba ambos ventriculos laterales, haciendo promi-
nencia en la cavidad de éstos (Figs. 2 y 3) y produciendo una falta de
relleno céncava hacia abajo y atrds en la parte anterior del piso del
ventriculo lateral. En el interior de esta sombra radioopaca se visualiza
una pequefla cantidad de aire. Lo acontecido en el curso de la ventricu-
lografia (véase historia clinica), asi como la desaparicién de la hidro-
cefalia después de éste, permite afirmar que durante el procedimiento.
operatorio se produjo un desgarro de la pared del cavum, estable-
ciendo una comunicacién entre su cavidad y la de los ventriculos
laterales, a través de la cual pudo penetrar la pequefia cantidad de gas
que se observa en las radiografias. Merced a este desgarro la cavidad

del septum pellucidum pudo, evidentemente, colapsarse desbloqueando

los agujeros de Monro y permitiendo que el gas penetrase libremente, a
través del tercer ventriculo, en éste y en el ventriculo del lado opuesto
y que llegase finalmente por las vias normales hasta los espacios sub-
aracnoideos corticales. Aboga tariibién a favor de esta interpretacién la
circunstancia de que en la neumoencefalografia efectuada con anterio-
ridad el gas que penetré en los ventriculos laterales, en cantidad pequefia
como consecuencia de la estenosis de los agujeros de Monro, permitié
visualizar en las radiografias, los polos de los ventriculos mas separados
entre si que en las imagenes neumoventriculograficas, sin que penetrase €'
gas en el cavum septi pellucidi. i
Las imagenes neumograficas halladas concuerdan con las descriptas
en otros casos operados que se hallan en la literatura y que se discutirdn
mas adelante y con los principios establecidos por Lowman, Shapiro y
Collins *. Para estos autores una imagen de simple emsanchamiento del
septum  pellucidum, debiendo ~considerarse patolégico todo septum de
mas de 3 mm de ancho y de més de 15 mm de alto, es patognomoénica
de alguna de las cuatro siguientes afecciones: 1) cavum. septi pellucidi;
2) agenesia del cuerpo calloso; 3) tumor del sepium pellucidum, o 4)

tumor de cuerpo calloso. Las imégenes del tumor del septum pueden

ser idénticas a las del cavum septi pellucidi pudiéndoselas diferenciar solo,
en estos casos, si se logra introducir aire en la cavidad septal. Para la
discusién més detallada de este diagnéstico diferencial puede referirse el
lector al trabajo de Lowman y colab. **. Baste decir aqui, que, en nuestro
caso, la visualizacién de una burbuja de gas en la imagen septal excluye
los tumores del septum y del cuerpo calloso. La imagen neumografica
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de la agenesia del cuerpa calloso, estudiada también por Dyke y Davi-
doff ** y por Hyndman y Penfield **, se caracteriza, entre otros hallazgos
radiolégicos, por el aspecto bicorne de los ventriculos laterales y por el
ensanchamiento y elevacién del tercer ventriculo. En nuestro caso,
habia también un ensanchamiento del tercer ventriculo que tenia una
forma de doble huso y su perfil superior era mas alto que lo normal,
pero los ventriculos laterales no mostraban, aparte de la imagen scptél
‘otra alteracién que su separacién anormal y la dilatacién difusa (com-
parar con la figura 3 de Hyndman y Penfield #). Debe admitirse para
explicar esta deformacién, que asociado al cavum septi pellucidi debia
existir, en nuestro enfermo una malformacién asociada de las estructuras
medianas, posiblemente un defecto parcial del desarrollo del cuerpo
calloso, lo que no es dificil comprender si se recuerdan los conceptos
enunciados en la primera parte de este trabajo. Por otra parte, Thomp-
son®’, ha observado que en algunos de los casos descriptos en la litera-
tura, incluyendo el suyo, se asociaban a las malformaciones septales, ano-
malias del cuerpo calloso del férnix y de la comisura del hipocampo.
Es obvio que no puede existir un cavum septi pellucidi en una agenesia

~ del cuerpo calloso, ya que el desarrollo del septum lucidum depende de la

formacién del cuerpo calloso.

3* No hay, pues, duda de que en este caso la causa de la hidro-
cefalia era la estenosis de los agujeros de Monro, producida: por la pre-
sencia del cavum septi pellucidi. Que se trataba de una estenosis y no de
una obstruccién es evidente por el crecimiento lento e intermitente de
la cabeza, porque se logré hacer llegar una pequefia -cantidad de gas a
los ventriculos laterales en la neumoencefalografia y porque el cavum
era pequefio y la dilatacién de los ventriculos discreta. En nuestro enfermo
el crecimiento anormal de la cabeza, intermitente, se habia empezado
a notar poco después del nacimiento. En otros pacientes los signos pro-
ducidos por la dilatacién progresiva del cavum aparecen mas tarde (a
los 50 afios de edad en uno de los casos de Dandy *-*). EI mecanismo
de la dilatacién secundaria del cavum es oscuro, debiendo admitirse
que las células glioepiteliales que lo revisten interiormente, en condiciones
an.élogas a las que se han postulado para las células ependimarias, per-
miten el ultrainfiltrado de fluidos desde la sangre o segregan el liquido
contenido en el cavum, determinando un aumento de su tamaflo, mien-
tras éste no comunique con las cavidades ventriculares.

.Lo mismo que en casos de hidrocefalia producidos por otras causas.
la dilatacién de los ventriculos produce en algln momento el desgarro del
septum pellucidum (para su descripcién histolégica véase Carrea y Pra-
do**). Las paredes de un cavum septi pellucidi no comunicante pueden
desgarrarse “espontdneamente o como consecuencia de un cambio de
Presiones dentro del sistema ventricular, como en un caso de van Wa-
genen y Aird® y en otro de Stookey, citado por este mismo autor, en
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que el cavum se abri6 al efectuar el neumoencefalograma. Cuando e.s,to
ocurre el cavum se convierte en comunicante y se opera la curacu()in
espontanea del proceso. Descubierto éste, sin em'bargo-, no se It)ue e
confiar en que tal curacién espontanea ha de ocurrir necesariamente, }:a
que algunos casos llegan a producir una gran hidrocefalia sin que se
desgarren las paredes del cavum. B

4° El prcpésito de la intervencién quin’t?-gica en e:v{as condiciones es
convertir el cavum no comunicante en comunicante, abriéndolo en los ven-
triculos laterales. Como ya hemos dicho, son ocho los casos operados que:
han sido publicados hasta la fecha. o

En la mayoria de los casos, no conociéndose, exactamente la lel.'.igz,(x:l
neumografica de estas lesiones se las explor6 por via transcallosa ( CS’IC 1 ,
David y colab. *"), o transventricular abriendo el c?vum en el._ventnc? o
simplemente (Dandy *-*, van Wagenen 2% resef:andol'o (Love y ;:o a-
boradores **) o extirpandolo y cauterizando al mismo tiempo los chc};s
coroideos (Scott *). Ya van Wagenen habia sugerldo en 1934 I.a simple
trepanacién y puncién del quiste considerando innecesaria una mte{lven-
cién de mas riesgo como es la exploracién transvenmc.ular o transca o;a.
Esta sugestién fué recogida por Miller *° (1.941) quien, en un.hhom re
de 35 afios con cefaleas, edema papilar e imagen ncur'noventrlculogr.a-
fica de cavum septum pellucidum, punz6 la cavidad bajo control radl?-
grafico a través de una trepanacion parie‘tal hasta lograr el llenc je ha
cavidad septal con gas, logrando la curacién del enfermo. Por lo dicho
més arriba la Gnica sorpresa que puede deparar este proceder es que
se trate de un tumor del septum pellucidum; el error no es grave, ya
que si se halla una masa sélida en lugar de una cavidad, se puede recoger
tejido para biopsia y efectuar luego la exploracion. 5 1

En nuestro enfermo la pared de la cavidad septal se rompio por el tra(lil-
matismo de la punta de la sonda ventricular, por los bruscos caml;;os Qe
presién intraventricular o por ambas causas asociadas; d'e tE)dos modos se
logré que el cavum se hiciese comunicante con la conmguxcnte curacion
de la hidrocefalia. Acaso este proceder pueda sugerirse para. casos

ulteriores.

. ; . ; .
5° Con la curacién de la hidrocefalia se sucedié un evidente pro

greso psiquico, evidenciado en las pruebas psicométric‘as. El retardo
mental en este caso de sindrome de Laurence-Moon-Biedl era, pues,
debido en parte por lo menos, a la hidrocefalia. ' o

La causa de la hidrocefalia y/o del detenor(? psiquico en otros
casos de sindrome de Laurence-Moon-Biedl no ha sido exph,cada clara-
mente. En las seis autopsias comunicadas en la literatura gv?ase Andtzlr-
son '), las lesiones halladas eran poco notgbles. En el/ anico. caso he
sindrome de Laurence-Moon-Biedl con estudio nel}mograf}co, que se ha
encontrado en la literatura sobre el tema, S(? describen acut,nulos de :mee1
en la superficie cortical y dilatacién asimétrica de los ventriculos, que
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autor atribuye a “aplasia de cerebro con ligera hidrocefalia”, sin aclarar
Ja causa de esta dltima (Weingrow **). En algunos clasificados como
sindrome de Laurence-Moon-Biedl en el Servicio de Neuropsiquiatria
‘del Hospital de Nifios, estudiados por Sagreras pero no publicados
atin, el neumoencéfalograma -muestra alteraciones, algunas semejantes
a las observadas en nuestro caso, pero el estudio neumografico no
es técnicamente completo ni satisfactorio como para formular un diag-
méstico radiolégico definido. Sin duda el estudio neumografico de los
que se puedan presentar en el futuro podrd aclarar dudas sobre la
constancia de alteraciones del tipo de las que nosotros hemos hallado y
sobre la patogenia del sindrome.

6% Con respecto a los cambios electroencefalograficos que puedan
presentarse en el sindrome de Laurence-Moon-Bied] existe como tnica
referencia la de Likins, Scott y Handelman*’, que lo hallé normal en
los dos estudiados. En nuestro enfermito el electroencéfalograma demostré
la existencia de focos delta difusos con un foco temporal y témporoocci-
pital derecho persistente y disrritmia cerebral paroxistica con dominancia

- no definida de ambos hemisferios. Llamé la atencién la depresién de

amplitud .en relacién a la edad ‘del examinado. Estos hallazgos pueden
deberse a la atrofia cerebral compresiva causada por la hidrocefalia, a las
malformaciones presentes o a algin otro factor no esclarecido.

7¢ De lo discutido més arriba, parece surgir, como una plausible
hipétesis, que la asociacion del sindrome de Laurence-Moon-Bied! a un
cavum septi pellucidi, acaso con alguna otra malformacién de las estruc-
turas mediales del encéfalo, en nuestro caso, no obedece a una mera
coincidencia de dos raras anomalias, sino que responde a causas morfo-
genéticamente comunes. La escasez de afectos por el sindrome de Laurence-
Moon-Biedl en que se hayan descripto las alteraciones anatémicas del
encéfalo hace dificil sostener este punto de vista con los datos recogidos
de la literatura. Es, sin embargo, significativo que en algunos casos se
haya hallado "hidrocefalia, espina bifida y manifestaciones de filiacién
diencefdlica. La retinitis pigmentaria que forma parte integrante de
este sindrome ha sido explicada, comc hemos dicho antes, por las rela-
ciones de vecindad de las vesiculas épticas con el diencéfalo, en el curso
del desarrollo. La obesidad de tipo adiposogenital ha sido explicada por
alteraciones hipotaldmicas o hipofisiarias (aumento de las cédulas basé-
filas y disminucién de las croméfobas). La deficiencia mental se expli-
carfa en nuestro enfermo, al menos en parte, por la atrofia cerebral com-
presiva motivada por la hidrocefalia, siendo ésta causada por la presencia
de un sindrome de Laurence-Moon-Biedl pero se ha observado la aso-
ciacién de trastornos del desarrollo del cuerpo calloso, férnix, y comisura
del hipocampo, deficiencia mental consecutiva, al menos en parte, a la
hidrocefalia y espina bifida.

Sin duda estos datos permiten afirmar, aceptando, por las razones
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aludidas al principio de este trabajo, el criterio de Marburg™ sobre %a
agenesia del cuerpo calloso, que la lesidn comin causante de la mayoria
de los trastornos, en nuestro caso, estd situada en la regidm del neuroporo
anterior pudiendo clasificarse sus efectos como mianifestaciones o formas
de disrrafismo derebral antericr, de acuerdo al concepto de Hennenberg
y Koch ** y de Marburg *.

SUMARIO Y CONCLUSIONES

S e > 2 - &:
Se relata el caso de un nifio.de 9 meses de edad con un sindrome -de

Laurence-Moon-Biedl asociado a hidrocefalia progresiva e intermitente. Los
-estudios neumograficos revelaron un cavum septi pellugia’i no comunicante
y anomalias de las estructuras cerebrales de la linea media, posiblemente leve
trastorno del desarrollo del cuerpo calloso. ) B i

La hidrocefalia era causada por el cavum septi pellucidi y cedi6 de’spt.xes
de la ventriculografia. Al llevar a cabo este procedimiento de diagndstico
se produjo una efraccién de la pared del cavum sept pe.lluczdz' y el cavum
no comunicante se convirtié en comunicante, cediendo 1nrgeqxgtamente la
estenosis de los agujeros interventriculares y curdndose definitivamente la
hidrocefalia. ) . o

Después de la curacién de la hidrocefalia tuvo lugar una rapida mejoria
psicomotriz, demostrada en los exdmenes psicométricos. La def1cle.ncxacmental,
asi como las alteraciones electroencefalograficas difusas se a'trxbuyen a la
atrofia compresiva por la hidrocefalia, objetivada en las peliculas neumo-
graficas. . )

Se discute el diagnéstico y la patogenia del sindrome de Laurence-
Moon-Biedl y del cavum septi pellucidi y cavum Vergae y se hace una
revisién critica de la literatura corriente sobre el tema. )

Se discuten los procedimientos operatorios para el tratamiento de las
dilataciones cerradas del quinto y sexto ventriculos y se con51de'ra que sl
procedimiento de eleccién es la apertura dg la ’p.ared de los cavi a través
de una simple trepanacién, bajo control radiografico. o )

Se expone un punto de vista segin el cual'la asociacién del. sindrome
de Laurence-Moon-Biedl con un cavum septi pellucidi no es debn.ia a una
~mera coincidencia, sino que es el resultado de un trastorno hered.lt:'n:lo (.iel
desarrollo en la regién del neuroporo anterior, causante de la retinitis pig-
mentaria, obesidad y trastornos del desarrollo_ del cuerpo calloso y septum
pellucidum, el que a su vez causa la hidrocefalia y el déficit mental, etc.

El andlisis de este caso y de otras observaciones publicadas Ju§t1f1ca la
hipétesis de que las afecciones que se discuten pueden ser clas1f1.cac!as como
una forma del disrrafismo cerebral anterior, de acuerdo al criterio enun-
ciado por Hennenberg y Koch y Marburg. )

Es el noveno caso de cavum septi pellucidi operado publicado y gl
primer caso comunicado de cavum septi pellucidi mas sindrome de Laurence-

Moon-Bieid!l
SUMMARY AND CONCLUSIONS

The case of a nine months old male baby with a typical Laurence-
Moon-Bield syndrome associated with progressive and interinitent hy:dro'ce~
phalus is reported. Neumographic studies revsaa}led a non-c'orr.lmumcalt:)mgl
cavum septi pellucidi and congenital abnormalities of the midline cerebra
structures, possibly mild maldevelopment of the corpus callosum.
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Hydrocephalus was caused by the cavum septi pellucidi and was 1
following ventriculography. During the performance of this diagnost
cedure the wall of the cavum septi pellucidi was broken and the non-c
nicating cavum converted into a communicating one with immediat
of stenosis of the interventricular foramina and permanent cure of
cephalus. )

Rapid psychomotor improvement, as shown by psychometric
nation, took place following relief of hydrocephalus. Mental deficie:
well as EEG abnormalities were attributed to hydrocephalic comj
cerebral atrophy, which was objetivated by neumography. :

Diagnosis and pathogenesis of both the Laurence-Moon-Bied] Syr.
and the cavum septi pellucidi and cavum Vergae are discussed and a
review of the current literature is offered.

_ Operative procedures for the treatment of closed dilatations
fifth and sixth ventricle are discussed and opening of the wall of th
through a simple trephine opening, under radiographic control, is cons
the procedure of choice. -

The view is advanced that the associatnon of the Laurence-Moor
syndrome with a cavum septi pellucidi is not due to mere coinciden
results of a hereditary developmental deffect in the region of the a

neuropore, causing retinitis pigmentosa, obesity and callosal and septal 1

'velopments, which in turn causes hydrocephalus and mental deficienc:
so forth. = '

The analysis of this case and other published observations warra:
‘hypothesis that the disorders under discussion can be classified as a fo
anterior cerdbral dysraphysm, according to the criteria ennunciate
Hennenberg and Koch, and Marburg.

This is. the ninth operated case of cavum septi pellucidi in the lite:
and the first reported case of cavum septi pellucidi plus Laurence-)
Biedl syndrome.

BIBLIOGRAFIA

1. Laurence, J. Z. y Moon, R. C.—Four cases of retinitis pigmentosa occurr
the same family and accompanied by general imperfections of develog
“Brit. Ophth. Rev.”, 1866; 11, 32.

2. Bardet, C.—Tesis de Paris, 1920, citado por Anderson 10,

3. Biedl, A.—Geschwisterpaar mit adiposo-genitaler Dystrophie. “Deut. Med. 'W
1922; 48, 1630.

4. Ornsteen, A. M.—A contribution to the pathogenesis and heredity of the
rence-Biedl. “Am. J. Med. Sc.”, 1932; 83, 256.

5. Cockayne, E. A.; Krestin, D. y Sorsby, A.—Obesity, hypogenitalism, =
retardation and retinal pigmentation. “Quart. J. Med.”, 1935; 28, 93.

6. Mc Cullagh, E. P. y Ryan, E. J.—Laurence-Moon-Biedl syndrome, a reps
four cases in one family. “Cleveland Clin. Quart.”, 1941; 8, 236. :

7. Marmor, J. y Lambert, R. R.—Laurence-Moon-Bied] syndrome in relation t
general problem of retinitis pigmentosa. “Arch. Int. Med.”, 1938; 61, 523.

8. Gates, R. R—Human Genetics. Ed. MacMillan Co., New York, 1946; 2

9. Rézilly, W. A. y Lisser, H—Laurence-Moon-Biedl syndrome. Endocrinology.
16, 337. :

10. Anderson, N. La Rue.—The Laurente-Moon-Bied]l syndrome. Case report
complete autopsy. “J. Clin. Endocr.”, 1941; 1, 905.

11. Riggs, E—*Arch. Neurol. & Psychiat.”, 1938; 39, 1041, citado por Anders

12. Griffiths, G. M.—Laurence-Moon-Biedl syndrome; pathological report. “J.
Psychiat.”- 1938; 1, 1. - .

13. Orgaz, C.—Sindrome de Froelich con polidactilia, retinitis pigmentaria e
rioridad mental. “Rev. Méd. Lat. Amer.”; 1931; 16, 966.

14. Victoria, M. y Lijé Pavia, J. L.—Sindrome adiposogenital y alteraciones
nianas (comunicacién previa). “Rev. Oto-Neuroftalm.”, 1936; 71, 211,



104 ARCHIVOS ARGENTINOS DE PEDIATRIA

15.
16.
17.
18.
19:
20.
21..
22.
23
24.
25

35.

36.

37.
38.

39.
40.

41.
42.

43.

44
45.

46.

Maldonado Allende, I.—Sindrome de Laurence-Biedl. “La Semana Meéd.”,
1936; 2, 841.

Montanaro, J. C.; Montanaro, C. N. y Turré, O.—Sindrome de Laurence-Biedl.
Observaciones clinicas en dos nifios. “Rev. de la A. M. A.”, 1942; 56, 63.
Bruera, R.—Sindrome de Laurence-Moon-Biedl. “Rev. Soc. de Ped. del Litoral”,
1944; 9, 131.

Baldi, E.—Sindrome de Laurence-Moon-Biedl y embarazo. “La Prensa Méd.
Arg.”; 1945; 32, 2416.

Montanaro, J. C. y Garrote, R. A.—Tres nuevos casos de sindrome de Laurence-
Biedl .“La Semana Méd.”,

Verga, A—Dell’apparato ventricolare del setto lucido e della volta a tre pilastri.
“Mem. dell’ I. R. Inst. Lombardo”, 1856, 5, 461.

Marburg, O.—So-called agenesia of the corpus callosum (Callosae defect). An-
terior Cerebral Dysraphism. “Arch. Neurol. & Psychiat.”, 1949; 61, 297. i
Swenson, O.—Nature and occurrence of the cavum septi pellucidi. “Arch. Path.”,
1944; 37, 119. .

Thompson, I.—On certain abnormal conditions of the septum pellucidum.
“Univ. California Publ. Anat.”, 1932; 1, 21. )
Van Wagenen, W. P. y Aird, R. B.—Dilatations of the cavity of the septum
pellucidum and cavum Vergae. “Am. J. Cancer”, 1934; 20, 539.

Pendergrass, E. P. y Hodes, P. J—Dilatations de cavum septi pellucidi and
cavum Vergae. “Ann. Surg.”, 1935; 101, 269.

H)

. Wolf, A. y Bamford, T. E—Cavum septi pellucidi and cavum Vergae. “Bull.

Neurol. Inst.N. Y.”, 1935; 4, 294.

. Rio Hortega, P.—La neuroglia normal. Conceptos de angiogliona y neurogliona.

“Arch. de Histol. Normal y Patol.”, 1942; I, 1.

. Olsen. C. W.—Citado por Swenson 22,

. Purfour du Petit—Citado por Verga2‘.

. Leslie, W.—Cyst of the cavum Vergae. “Canad. Med. Ass. J.”, 1940; 43, 433.
. Ferrario, E—Citado por Verga 20.

. Dubbini—Citado por Verga 2°.

. Meyer, E—Die Erweiterung des Ventriculus septi pellucidi “Arch. f. Psychiat.”,

1930; 91, 9.

. Dandy, W. E.—Congenital cerebral cyts of the cavum septi pellucidi (fifth

ventricle) and cavum Vergae (sixth ventricle). Diagnosis and treatment. “Arch.
Neurol. & Psychiat.”, 1931; 25, 44. -,

Dandy, W. E.—Congenital cysts of the cavum septi pellucidi (fifth ventricle)
and cavum Vergae (sixth ventricle). En Lewis Practice of Surgery. Ed. ‘W. F.
Prior Co., Hagerstown, Md., 1944; 12, 647.

Love, J. G.; Camp, J. D. y Eaton, L. M.—Symetrical cerebral calcification,
particularly of the basal ganglia, demonstrable roentgenologically, associated
with cyst of the cavum septi pellucidi and cavum Vergae. “Proc. Mayo Clin.”,
1938; 13, 225. .
David, M.; Hécaen, H. y Héry, ]—Un cas de cinquieme ventricule. “Rev.
Neurol.”, 1943; 75, 32. -
Scott, M.—Cyst of the sixth ventricle (cavum Vergae). Successful removal
through transventricular approach with notes on Embriology and Histopathology.
“J. Neurosurg.”, 1945; 2, 191. )
Miller, D.—Cyst of the fifth ventricle treated by intraventricular drainage. “J.
Neurosurg.”, 1949; 6, 332.

Lowman, M.; Shapiro, R. y Collins, L. C.—Significance. of widened septum
pellucidum. “Am. J. Roentenol.”, 1948; 59, 177.

Dyke, C. y Davidoff, L—Citado por Lowman y colab. #°.

Hyndman, O. R. y Penfield, W.—Agenesis of the corpus callosum. Its recogni-
tion by ventriculography. “Arch. Neurol. & Psychiat.”, 1937; 37, 1251.
Carrea, R. M. E. y Prado, ].—Estudios sobre la hidrocefalia. Aportaciones al
conocimiento histopatolégico de la hidrocefalia congénita. “Arch. de Histol.
Normal y Pat.”, 1944; 2, 359.

Weingrow, S. M.—Neuroendocrine aplasia and polydactylism or Laurence-Moon-
Biedl syndrome. “Arch. Pediat.”’, 1936; 53, 564.

Likins, C. H. Jr., Scott, E. P. y Handelman, N. I.—Laurence-Moon-Biedl -

syndrome. “Am. J. Dis. of Child.”, 1947; 73, 195. )
Hennenberg, R. y Koch, M.—Zur Pathogenese der Syringomielie und iiber
Himatomyelie bei Syringomyelie. “Monat. f. Psychiat. u. Neurol.”, 1923; 54, 117.

Hospital T. Alvarez. Servicio de Clinica Infantil
Jefe: Dr. S. Gonzilez Aguirre

MENINGITIS TUBERCULOSA
TRATADA CON ESTREPTOMICINA

RESULTADOS AL CABO DE 33 MESES DE OBSERVACION
POR LOS

Dres. S. MONDLIN y M. ESTOL BALEZTENA

No. fatigaremos la atencién de los colegas con el relato detallado
de la historia clinica; sélo nos proponemos, en esta comunicacién, des-

tacar los incidentes variados que jalonaron su evolucién accidentada y
feliz.

'Pe.rtcnece esta- observacién a la época inicial de la terapéutica estrep-
tor'mcimcg. Epoca de tanteos, de impresiciones, con escasa experiencia
unTversa%, sin normas ni principios definidos todavia, en los que se actuaba

-bajo la impresién del temor al dafio de la toxicidad, olvidando a veces
que el dafio del medicamento no podia superar nunca al de la enfer-
medad, de prondstico harto bien conocido.

La experiencia adquirida con la penicilina, dictaba la conducta a
s?guir con los demas antibiéticos, sobre todo en lo que se referia al frac-
c}onamiento de las dosis y al ritmo sostenido y prolongado de las inyec-
ciones. '

Dosis parciales y totales, frecuencia de su administracién han variado
hoy en amplia escala, pero queda en pie a diferencia de lo ocurrido
en el tratamiento de las otras meningitis agudas la ventaja del uso intra-
Fccal‘de la droga. Todos los enfermos que recibieron estreptomicina
}ntrar'raquidea viven, los que no, todos murieron, decfan en su primer
1r'1forme Hinslaw y Feldman. El concepto, en lo que a via de admi-
nistracién se refiere, sigue en pie.

M. .S. A., drgentina, de 4 afios. Antecedentes familiares sin importancia.
Estuvo internada en el Servicio de Nifios. del Hospital Teodoro Alvarez
durante los meses de junio y julio del afio pasado, afectada de una pleuj
resia serofibrinosa, que curé aparentemente bien. En el mes de enero del
corriente afo, la notan asténica, decaida, con poco apetito. Transcurre en
estas condiciones 15 6 20 dias y apareciendo temperatura irregular, cefalea
1nterm~itente al principio, continua luego, de gran intensidad impi,diéndole
el suefio, vémitos y en varias oportunidades convulsiones. Se interna el dia

13 de febrero de 1947. La puncién lumbar da salida a un liquido hipertenso,

* Comunicacién presentada a la Sociedad Argentina de Pediatri i6
del 8 de noviembre de 1949, ¥ H e SECREL . 8. ol
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