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Bajo este titulo se inscribe un con-
junto heterogéneo de enfermedades
que conducen al fracaso del corazdn
por alteraciones del metabolismo inti-
mo del miocardio. Con amplio criterio,
este fracaso puede identificarse a la
denominada por HeceLin «insuficien-
cia cardiaca encrgeto-dinimica», con-
cepto que el autor contrapone al de
«insuficiencia cardiaca hemodinimica,
basandose en las ideas originales de
GRreMEL. Frente a la claudicacion habi-
tual, la insuficiencia hemodinamica,
consecutiva a sobrecarga de la fibra
miociardica que secundariamente con-
duce a una disminucidn de su eficiencia
contractil, se sittia la insuficiencia ener-
gética como producto que tiene su raiz
en una debilidad primariz de la con-
traccion del miocardio. consecuencia

directa de un trastorno del metabolis-
mo de este musculo.

Establece HEGGLIN un cuadro clini-
co general que merece ser tenido en
cuenta: ausencia de estasis venosa,
existiendo a lo mas una discreta ciano-
sis; tendencia a las lipotimias; no siem-
pre hay taquicardia y aun puede haber
enlentecimiento del pulso; la presién
arterial se mantiene algo baja; el ta-
mafio del corazdén no se encuentra al-
terado. Estos signos difieren bastante
de los que ofrece la insuficiencia car-
diaca congestiva hemodindmica, pero
lo que resulta mdas caracteristico de
aquélla estriba en:

a) Auscultatoriamente, anticipacién
del segundo tono, que traduce interrup-
cién precoz de la sistole hemodinami-
camente eficaz.

(1) Conferencia pronunciada en el Curso de Cardiologia Clinica organizado en el Servicio de esta

especialidad del Hospital Provincial S. Juan de Dios, Granada, 1g6o.
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b) En el electrocardiograma, alte-
racién del espacio QT, generalmente
en el sentido de alargamiento.

Aunque la insuficiencia energeto-di-
namica de HEGGLIN pocas veces se ob-
serva en estadc de absoluta pureza
(quizd los trastornos electroliticos, es-
pecialmente del potasio, nos la presen-
ten mas caracteristicamente), debe estar
siempre en la mente del clinico, ya que
representa frecuentemente un cofactor
en casos de insuficiencia cardiaca te-
nida como hemodindmica pura. Algin
ejemplo expresivo de este aserto po-
dria ser el de la asistolia irreversible
que en el fondo se sustenta sobre una
deplecién potasica acelerada por el te-
naz tratamiento con digital y diuréti-
cos; o la deficiencia en vitamina By,
que con cierta frecuencia acompafia a
la insuficiencia cardiaca, demostrada
por RoBINsoN v MFLNICK a través de
la hipotiaminuria del ;80 por 100! de
sus enfermos afectos de cardiopatia
organica.

Antes de hacer un sucinto recuento
de las cardiopatias que integran este
grupg, parece obligado recordar some-
ramente el metabolismo normal del
miocardio, como base de ulteriores dis-
quisiciones sobre el tema.

El misculo cardiaco, como el esque-
1ético, requiere de una serie de elemen-
tos esenciales para su funcién especi-
fica:

1. Proteinas contrictiles, actina y
miosina.

2. Productos energéticos, que ac-
than como sustratos oxidables (princi-

palmente, hidratos de carbono; acceso-
riamente, aminoacidos, acidos grasos).

3. Sustancias almacenadoras de la
energia liberada en la catabolia hidro-
carbonada: Acido adenosintrifosférico,
fosfocreatina.

4. [{Electrolitos: potasio, calcio,
magnesio, etc.

5. Enzimas y hormonas.

El proceso contractil del musculo
implica la unién de las proteinas mio-
sina y actina (ésta en forma I¥ o fi-
brosa). Esta sintesis se lleva a cabo una
vez llegado a la fibra muscular el im-
pulso excitatorio, que tiene como efec-
to primordial producir un aumento de
permeabilidad de la membrana y un
trasiego consiguiente de iones potasio
al exterior de la célula, disminuyendo
asi la concentracion idnica positiva que
mantiene la separacion de las proteinas.
De este modo, resulta facil la forma-
¢i6n de una molécula compleja, la ac-
tomiosina, de gran longitud y con
forma de anillos birrefringentes de alta
viscosidad. La energia necesaria para
el plegamiento de este complejo pro-
teinico viene suministrada por el ATP,
estrechamente vinculado en esta fase
a la proteina contractil. El ATP, que
mantiene la energia obtenida del con-
sumo de los hidrocarbonados gracias
a enlaces fosféricos de alta energia
(Lirarann), cede ésta al convertirse en
ADP. T.a separacién de una molécula
de fosfato viene realizada por un im-
portante fermento que forma parte de-
la misma molécula de la miosina, la
ATP-asa. Una actividad atepisica ade-
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cuada, necesaria para la normal con-
traccién, incluye una serie de condi-
ciones ambientales Optimas, entre las
que figuran: pH, temperatura, tenor
electrolitico favorable —la A'TP-asa
se ve inhibida por el magnesio y esti-
mulada por el calcio—, estimulo de
determinadas hormonas —hipoxilieni-
na

, etc.

Fl complejo actinomiosina unido al
ATP primero se contrae isométrica-
mente, aumentando la tensiéon de la
porcion elastica de la fibra muscular,
y luego se acorta al maximo, por ple-
gamiento de sus fibras alargadas.

La relajacidén invierte los términos
de la reaccidén expuesta: penetra pota-
sio en el interior de la célula; se re-
sintetiza el ATP a expensas de fosfo-
creatina; la actomiosina se separa del
AT y se escinde en sus dos compo-
nentes a tenor del aumento de la con-
centracién catiénica; la proteina con-
tractil se despliega.

Estimado asi a grandes rasgos el me-
tabolismo normal del misculo cardiaco,
podemos considerar ahora los siguien-
tes grupos de cardiopatias metabdlicas
que obedecen a fracaso en diversos fac-
tores integrados en esta cadena:

1. Alteraciones del substrato pro-
teico contractil.

II. Alteraciones del sistema ener-
gético.
111.  Alteraciones electroliticas.

IV. Se aflade un cuarto grupo de
cardiopatias metabolicas  «de
sobrecarga».
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1. CARDIOPATIAS METABOLI-

CAS POR ALTERACION DEL

SUBSTRATO PROTEICO CON-
TRACTIL

Comprendemos en este grupo la de-
nominada por WUMRMANN miocardo-
sis disproteinémica, que puede definir-
se como un sindrome producto de alte-
racion prolongada de las proteinas plas-
maticas, cuyas lesiones, primero fun-
cionales, pasan luego a un estadio de
fibrosis miocardica poco reversible.

Il patréon de estas disprotenemias
esmonétono obedece a la ley bioldgica
general de descenso de la albimina
plasmatica e incremento de las globu-
linas en diverso grado. Para el autor
del concepto, las enfermedades causa
de la disproteinemia y de su corolario,
la miocardosis, serian mas frecuente-
mente éstas:

1. Afecciones subagudas y cronicas
del higado, especialmente cirro-
sis.

2. Procesos gastrointestinales cro-

nicos como el esprue. '

Fnfermedades por carencia, de

las que hay que hacer especial

hincapié en la desnutricidn pro-
teica maligna.

(&S]

4. Tumores malignos y hemoblasto-
sis, siendo prototipo el plasmo-
citoma mdltiple.

5. Afeccioncs renales crénicas (ne-
frosis).
6. Colagenosis.

7. WUHRMANN incluye otra serie de

LY
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enfermedades en las que la al-
teracion miocardica surge como
consecuencia de disturbio elec-
trolitico  (estados  comatosos,
quemaduras, morbus Addison,
etcétera), no integrables, por tan-
to, dentro del capitulo que esta-
mos considerando.

El mecanismo patogenético de la
miocardosis disproteinémica, segin la
concepcion original de WUHRMANN y
WUNDERLY, asentaria sobre el deposito
de proteinas normales o anOmalas (pa-
raproteinas) en la musculatura cardia-
ca, a expensas de un trastorno de la
permeabilidad capilar o disoria en el
sentido de SCHUERMANN y McManoN;
no obstante, aceptan la hipodtesis emiti-
da por LLUCKNER como probable; este
autor resalta la intima conexidén que
existe entre proteinas histicas y hema-
ticas y supone que un déficit de albi-
mina plasmatica puede conducir a una
desproteinizacion miocirdica.

Tl cuadro clinico general de la mio-
cardosis disproteinémica viene colorea-
do por la sintomatologia de su enfer-
medad causal, en la que pueden, sin
embargo, resaltarse algunos sintomas
dependientes de la afectacidn cardiaca:
astenia, descenso del rendimiento cor-
poral y psiquico, sudoracion, vértigos,
taquicardia o bradicardia, ocasional-
mente extrasistoles, descenso paralelo
de tensiones sistélica y diastdlica... Los
verdaderos signos de insuficiencia car-
diaca congestiva (disnea, cianosis, ede-
mas) son patrimonio sélo de las formas
avanzadas con fibrosis miocardica ex-

tensa. La exploracién fisica puede re-
velar un debilitamiento del primer tono
apexiano y, en casos graves, ritmo de
galope. El estudio radiolégico muestra,
por lo general, un corazén poco o nada
agrandado. De lo que antecede se de-
duce que no existen signos indicativos
especificos de lesiéon cardiaca, siendo
el electrocardiograma la mejor ayuda
para el diagnostico. El electrocardiogra-
ma metabdlico de la miocardosis se ca-
racteriza por variaciones, a menudo
reversibles, de la oscilacion secunda-
ria: alteraciones en la onda T y/o del
espacio ST; modificaciones de la on-
da U y alargamiento del sistole eléc-
trico; disminuciones en el voltaje de la
deflexion capital y, mas raramente, al-
teraciones en la génesis y conduccion
de los estimulos. Ciertamente, tales
trastornos electrocardiograficos no son
especificos ni permiten, en muchos ca-
sos, una neta diferenciacion con los
derivados de otras afecciones del mio-
cardio especialmente de origen corona-
rio. Sélo el tratamiento, restableciendo
la euproteinemia y conllevando una
paralela regresién de las anomalias del
trazado eléctrico, puede confirmarnos
el supuesto.

Fn la terapéutica de la miocardosis
disproteinémica juegan papel primor-
dial las medidas dirigidas hacia la en-
fermedad fundamental, en tanto que
la clisica medicacion cardiotonica se
encuentra en un segundo plano, pa-
sando a primer término en el irrepara-
ble estadio tardio de fibrosis miocar-
dica, que cursa con los sintomas habi-
tuales de insuficiencia hemodinamica,
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es decir, edemas, disnea franca, ciano-
sis, etc.

II. CARDIOPATIAS METABO-

LICAS DERIVADAS DE UNA Al-

TERACION DEL SISTEMA
ENERGETICO

La principal fuente de energia para
el trabajo de la fibra muscular cardia-
ca estd representada por los hidratos
de carbono. Vamos a considerar en es-
te capitulo algunas desviaciones de la
catabolia de este principio inmediato
como factor etioldgico de cardiopatia
metabdlica.

La encrucijada del metabolismo hi-
drocarbonado estd radicada en la fase
intermedia del mismo, en la que el
acido pirtivico, elemento final de la
glucolisis anaerobia, ha de integrarse
en el ciclo de Krebs para cumplir su
desintegracién completa y con ello la
liberacidén de la energia que va a ser
destinada a la creacién de compuestos
fosféricos del tipo del ATP y fosfi-
geno.

En la fase de pirtivico existe un jue-
go enzimético complejo destinado a
vincular la molécula de este 4cido a la
del oxalacético, primer eslabdn de la
cadena del ciclo de Krebs. Implica co-
mo fase inicial la transformacion del
pirtivico en acetato activo, conseguida
con el concurso del complejo fermen-
tativo lipotiamida (4cido tidctico - co-
carboxilasa), estando presente el catiéon
magnesio. El acetato activo queda lue-
go unido a la coenzima A de Lipman;

la acetil-coenzima A asi formada es
capaz de transferir el resto acetilo al
oxiacido aromatico oxalacético forman-
do acido piruvo-fumdrico, con lo que
queda cumplida la referida etapa in-
termedia.

De la lipotiamida forma parte la vi-
tamina B, del mismo modo que el 4ci-
do pantoténico es la coenzima del fer-
mento de Lipman; una alteracién de
estas vitaminas ha de repercutir, por
tanto, hondamente en el metabolismo
hidrocarbonado y, por ende, del mio-
cardio.

Nos vamos a referir a la cardiopa-
tia de la avitaminosis B; como mas
conocida y frecuente.

Ya los autores japoneses diferencia-
ron, al definir el cuadro clinico del be-
riberi, tres tipos distintos de enferme-
dad: el beriberi seco, dominado por las
manifestaciones polineuriticas; el be-
riberi edematoso, caracterizado por la
presencia de abundantes edemas de
consistencia blanda, y el beriberi car-
diaco, en el cual los signos de atecta-
cién del miocardio se encuentran en
primer plano. Y es clasico la escasa
frecuencia con que este Gltimo se aso-
cia a los sintomas neuriticos.

Para comprender la sintomatologia
de la cardiopatia beribérica es necesa-
rio tener en cuenta st encuadramiento
dentro de las denominadas asistolias
con alto volumen minuto (high outpout
failure), al lado de las determinadas
por anemia, enfermedad de Paget, fis-
tula arterio-venosa, hipertiroidismo,
enfisema pulmonar, fallo renal agudo,
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etcétera. Probablemente la alteracién
del proceso oxidativo intracelular y el
aumento de 4cidos pirtvico y lactico en
la sangre circulante con la apertura
consiguiente de shunts arteriovenosos
dan cuenta, mas que la propia pertur-
bacién metabdlica miocirdica, de esta
peculiar forma de cardlopatia.

Es habitual constatar una taquicardia
que se acentfia al menor esfuerzo, un
latido exagerado y extenso de la pun-
ta, una tension diferencial aumentada,
un acortamiento del tiempo circulatorio,
un aumento de la temperatura tegu-
mentaria. Los estudios hemodinamicos
han revelado concordantemente un au-
mento del débito cardiaco y exagera-
cién del consumo de oxigeno. Entre
los sintomas subjetivos, la disnea de es-
fuerzo es prominente, pero no precoz
y objetivamente casi siempre se en-
cuentra algin edema en las regiones
declives. El estudio radiol6gico mues-
tra la dilataciéon cardiaca neta, espe-
cialmente de corazén derecho, y en el
electrocardiograma se evidencian de-
formaciones de la onda T, frecuente-
mente aplanada, difasica o negativa y
del voltaje general del complejo ven-
tricular.

El interés de la cardiopatia beribéri-
ca no estriba, para nosotros, tanto en
la avitaminosis primaria como en cier-
tas formas secundarias de mucho més
frecuente constatacién clinica. Con
WEIss y BLANKENHORN podemos eti-
quetar de beriberi occidental a la ca-
rencia vitaminica y afectacién cardiaca
subsiguiente que aparece en:

1. Principalmente en los alcoholi-
cos y en el curso del embarazo.

2. Secundariamente en diabéticos,
hipertiroideos o sometidos a tras-
tornos digestivos severos.

El tener en cuenta en estos casos la
carencia en By puede significar el éxi-
to terapéutico cuando las restantes me-
didas destinadas a corregir los signos
de afectacién cardiaca se muestran in-
suficientes.

ITI. CARDIOPATIAS METABO-
LICAS POR TRASTORNO ELEC-
TROLITICO

Los dos cationes que de un modo
mas directo influencian el metabolis-
mo miocardico son, sin duda alguna,
potasio y calcio. La repercusién car-
diaca en el disturbio de estos electro-
litos nos ocupara a continuacion bre-
vemente,

Potasio—FEs el catiéon celular maés
importante, en correspondencia al so-
dio extracelular. Su influencia sobre
la energética cardiaca puede ser valo-
rada a través de estas funciones:

a) El potasio inicia el proceso con-
tractil al verterse fuera de la célula
como respuesta a la llegada a ésta del
estimulo, que aumenta la permeabili-
dad de su membrana. '

b) Regula la accién de la ATP-asa
en colaboracién con otros iones.

¢) Es imprescindible para la resin-
tesis de ATP y fosfageno.

@) En el mecanismo intimo del
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efecto de os cardioténicos, la actua-
cion de éstos sobre el potasio resulta
elemento fundamental. La inyeccion de
acetil-estrofantidina, por ejemplo, in-
crementa la concentracién de potasio
en la vena coronaria. De acuerdo con
la tesis de SzeNT-Gyoral, la pérdida
de potasio en la célula aumenta su ca-
pacidad contrictil, al reducirse la ac-
cion repelente del cation sobre las par-
ticulas de miosina.

Mas que la cifra absoluta de este
electrolito en un determinado compar-
timento interesa la concentracién rela-
tiva -dentro y fuera de la célula. El
electrocardiograma, en este sentido, nos
informa. preferentemente de la carga
intracelular en potasio.

" Concretindonos a la hipokaliemia,
su repercusion electrocardiografica se
expresa por: ’

1. Ensanchamiento, aplanamiento y

ulterior inversién de la onda T.

"2. Onda U prominente que, fun-
dida a T, prolonga el espa-
cio QT.

3. Depresion del RS-T.

4. PR prolongado.

La hipnpotasemia puede obedécer a
muy diversas causas: pérdidas de po-
tasio a través del aparato digestivo (vé-
mito, diarrea, fistulas, jabuso de la-
xantes!) o urinario (nefritis con pér-
dida de potasio, hiperaldosteronismo
primario de Conn, sindrome de Cush-
ing, medicacion’ esteroidea, tratamien-
tos prolongados por diuréticos —mer-
curiales © c_lorotiazidas—, sindrome
postoperatorio, etc.). También cursan
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con hipokaliemia la alcalosis y la hi-
dratacién practicada con fliidos pobres
en potasio. Sangre y muasculos se em-
pobrecen en cste catidén, por fuga de
petasio al higado como consecuencia
del tratamiento intenso y combinado
de hidratos de carbono e insulina (co-
ma diabético) y, espontaneamente, en
la paralisis familiar periodica; enten-
demos que trastorno semejante puede
explicar las crisis tireotéxicas de feno-
menologia apatica.

La hiperkaliemia se manifiesta en el
electrocardingrama por cambios suce-
sivos que implican:

1. Ondas T elevadas, en pico y de
base estrecha.

2. Desaparicion de P, f{fundida
al QRS. ‘

3. QRS amplios y aberrantes. De-
flexiones difasicas.

4. TFibrilacion ventricular o paro
cardiaco. )

~ En su etiologfa cuentan: ingesta au-
mentada de sales de potasio; disminu-
cibn de su excrecidu urinaria (insu-
ficiencia renal, especialmente sindrome
de nefrona inferior); destruccion tisu-
lar intensa; insuficiencia cortico-su-
prarrenal; acidosis.

Calcio—Se ha insistido previamente
en la influencia positiva del calcio so-
bre la adenosin-trifosfatasa. Los tras-
tornos del calcio plasmatico tienen su
traduccién directa sobre el espacio
RS-T y duracién del sistole eléctrico,
sin modificaciones de T"

T1 descenso del calcio (tetanias) con-




1754 JOSE MARIA SILLERO

lleva un aumento de RS-T y QT. El
QT se acorta en los diversos tipos de
hip ercalcemias (hiperparatiroidismo
primario, sindrome de intoxicacién por
leche y alcalinos, hipervitaminosis D,
hipercalcemia idiopatica, -arcoidosis,
mieloma extenso, etc). El tratamiento
con esteroides de tipo giicido se mues-
tra muy eficaz (a veces salvador) en
los sindromes hipercalcémicos, excep-
tuando el hiperparatiroidismo primario.

IV. CARDIOPATIAS METABO-
LICAS DE DEPOSITO

Se incluyen en este grupo una serie
de enfermedades caracterizadas por el
comin denominador de la deposicién
en la fibra muscular o en el tejido in-
tersticial miocardico de diversos pro-
ductos resultantes de una desviacién
en el metabolismo de los principios in-
mediatos o minerales,

Cardiomegalia glicogénica. — Fué
Purscrar, en 1932, quien comprobd
por primera vez el depdsito de glucod-
geno en el miocardio de los enfermos
afectos de tesaurismosis glicogénica de
Van CreveELD y Von GIERRE. En rea-
lidad la cardiomegalia glicogénica re-
presenta una forma especial dentro de
esta tesaurismosis, con escasa hepato

y nefromegalia y preferente afectacién

del miocardio, cuyas fibras aparecen
hinchadas por vacuolas claras, que se
tifien con el carmin de Best, indicando
st naturaleza glicogénica.

Su patogenia reside en una disenzi-
mosis congénita: fallo de la fosforila-

sa encargada de la lisis del glucégeno.

Clinicamente la enfermedad se ma-
nifiesta al cabo de pocas semanas del
nacimiento, con disnea, cianosis y ede-
mas. La exploracion no revela soplos
o trastornos del ritmo, llamando, en
cambio, la atencién la silueta radiol6-
gica del corazén, que por su enorme
masa recibe la denominaciéon de «cora-
z6n de buey»; sus pulsaciones enérgi-
cas permiten descartar pericarditis o
mixedema. El electrocardiograma no
ofrece rasgos caracteristicos.

A diferencia del pronéstico favora-
ble de la enfermedad de Von Gierke
en su forma tipica, la cardiomegalia
glucogénica evoluciona regularmente
hacia la muerte precipitada por una
bronconeumonia o por un sincope sii-
bito en salud aparente.

Podria ser 1itil en el tratamiento, al
menos de un modo teérico, aprovechar
el efecto glucogenolitico de la hormo-
na somatdtropa hipofisaria, especial-
mente en la actualidad, cuando empie-
za a contarse con increta de origen hu-
mano.

Amiloidosis del corazén.—I.a ami-
loidosis cardiaca resulta del depdsito
interfibrilar de una sustancia atin des-
conocida, supuesta de naturaleza mix-
ta, polisacaridica y proteica, que con-
diciona por compresidn la atrofia y de-
generacién del tejido noble del mio-
cardio.

La amiloidosis cardiaca se encua-
dra dentro de la forma primitiva de
esta degeneracién, en la que la sustan-
¢ia amiloide se localiza también en la
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piel, lengua, aparato digestivo, etc., res-
petando por contra higado, bazo, rifién
y suprarrenales. Por lo demas, la sus-
tancia amiloide se comporta de modo
atipico no captando con regularidad el
rojo Congo, prueba que presta un me-
diocre concurso al diagndstico.
Clinicamente la afectacién cardiaca
se ofrece con los rasgos de una insu-
ficiencia congestiva poco reversible al
tratamiento cardioténico clasico: dis-
nea, cianosis, derrames pleurales y peri-
toneales, edemas, etc. Fs frecuente
comprobar una arritmia completa por
infiltracion amiloidea de las auriculas.
F1 examen rtadioscopico revela un co-
razon globuloso de escasa movilidad
sisto-diastolica. El dato electrocardio-
grafico mas frecuente es un aplana-
miento de la onda T. Por todo ello, no
es raro que tal cuadro clinico se con-
funda frecuentemente con una pericar-
ditis, y son las restantes localizaciones
amiloideas (nédulos cutineos, macro-
glosia, disfagia, alteraciones digesti-
vas, etc.) las que pueden hacer supo-

ner el diagndstico que la biopsia ven- -

drd a confirmar.

Xantomatosis hereditaria. — Repre-
sentativa de un profundo trastorno del
‘metabolismo lipidico, sc reconoce por
una triada clinica, en la que se in-
cluyen:

1. Lesiones cutaneas en forma de
xantelasma palpebral y xatoma
tuberoso.

2. Modificaciones del quimismo he-
matico, en el que destaca pode-
rosamente la hipercolesterole-

mia, por lo general muy intensa.

Manifestaciones viscerales con-
dicionadas por la ateromatosis
masiva y precoz, bajo la forma
de angina de pecho, infarto mio-
cardico y obstrucciones vascula-
res periféricas. Representa un
argumento de valor para consi-
derar la importancia que el ex-
ceso de colesterol tiene en la gé-

(o8]

nesis de la arterioesclerosis en
general, y su tratamiento puede
hacerse coincidir con el de esta
ultima, aunque es la regla su in-
eficacia. Serd interesante com-
probar en un futuro préximo la
accién de dos tipos de -drogas,
incorporados recientemente a la
terapéutica, sobre esta enferme-
dad: de un lado, medicamentos
tendentes a interferir la sintesis
de colesterina enddgena, tipo
Mer - 29; de otros derivados
hormonales tiroideos de accién
relativamente escasa sobre el
consumo metabolico en contraste
con un poderoso efecto depre-
sor del colesterol sanguineo (aci-
do triyodotiropropidnico, dextro-
tiroxina).

Hemocromatosts. — Iiste trastorno
del metabolismo férrico, caracterizado
por el deposito de hemosiderina y lipo-
fucsiraa, fué descrito ya por HaNoT y
CHAUrFARD en 1882 con el nombre de
«Cirrosis hipertrofica pigmentaria en
la diabetes sacarinay.

Pueden estimarse con WENDENROTII
y Fivcm tres formas distintas:

IS

R
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1. Las hemocromatosis exdgenas de
origen ({ransfusional o depen-
dientes de desnutricidn proteica
(GILLANDERS).

2. Las hemocromatosis hereditarias
o juveniles.

(™)

TLas hemocromatosis de etiologia
compleja o cirrosis pigmentaria
del adulto, en la que juegan un
papel simultineamente influen-
cias hereditarias y exdgenas.

T afectacion cardiaca es especial-
mente frecuente en las dos formas ci-
tadas en dltimo lugar, asociandose a la
clasica triada cirrosis, melanodermia,
alteraciones endocrinas (diabetes, hipo-
genitalismo), integrando el sindrome
endrocrino-hepato-miocardico de De
Genxes, DELARUE y ROVER DE VE-
RICOURT,

La sintomatologia carddgena de es-
te sindrome es variable, pudiendo per-
manecer bastante tiémpo casi desaper-
cibida o dominando el cuadro clinico
de la hemocromatosis; cuando asi ocu-
rre, los signos de gran insuficiencia
cardiaca congestiva estan presentes. FEl
corazon se agranda considerablemente,
sus ruidos ensordecen y puede anotar-
se un ritmo de galope. T.a tensidn ar-
terial desciende y la presién venosa se
eleva con todas sus consecuencias. En
estos casos, a despecho de los cardioto-
nicos la evolucién fatal se presenta con
rapidez. '

Por contra existen otros casos de
hemocromatosis en los que la afecta-
cién cardiaca permanece casi latente,
traduciéndose solo por alteraciones en

el trazado eléctrico (referidas a la oa-
da T y al tiempo QT), hipotension,
cierta disnea y dolores precordiales
que pueden simular una crisis angi-
nosa.

En el tratamiento debe tenerse en
cuenta el beneficio obtenido con las
sangrias repetidas seguidas de la rein-
yeccion del plasma privado de globulos
y con la medicacion por agentes que-
lantes.

Apéndice. Cardiopaiic de la hiperse-
rotoninemia. — Brevemente trataremos
de las lesiones cardiacas que acompafian
a los tumores carcinoides formados a
expensas de las células de Kultschitsky
del intestino. Justificamos su inclusidn
en este capitulo porque el exceso de
secrecién de 5-hidroxitriptamina por
los tumores carcinoides representa, co-
mo dice UNDENFRIEND, una desviacion
del metabolismo normal del triptdfano,
que en su mayorfa se destina entonces
a la andmala produccién de enterami-
na. En este sindrome, junto a la <lisi-
ca sintomatologia cutanea (FLUSHIG),
digestiva, bronquial, etc., al lado tam-
bién de la hepatomegalia determinada
por metéstasis del tumor, existen le-
siones valvulares (HEDINGER) que de
un modo caracteristico afectan a cora-
zon derecho sin que se sepa exacta-
mente el porqué de esta localizacidn,
bien que pudiera ser una explicacién
satisfactoria la capacidad del tejido pul-
monar para inactivar la serotonina
(Gavpum).

Recordemos la accién antagdnica que
sobre la serotonina ejerce la dietilami-
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na del 4cido lisérgico y sustancias afi-
nes que pueden emplearse en el trata-
miento de la enfermedad de Thorson.

Y, del mismo modo, el valor de la
dosificacién de hidroxiindolacético uri-
nario en su diagndstico.
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