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venérea (cuando no tienen a la vez varias de ellas), comprenderi
que el ideal de la “abstencién sexual fuera de matrimonio, y de la
absoluta fidelidad dentro de éste”, no estd inspirado en una mora-
lidad pudibunda y exagerada, sino en el mas limpio argumento
higiénico: es la mejor garaniia contra las enfermedades venéreas.
En el caso de que no pueda usted resistir a la tentacion de
los peligrosos contactos fuera de matrimonio, le conviene acudir
al Servicio de la Campafia Antivenérea, en el Departamento de
Salubridad, en donde le podran ilustrar acerca del llainado “trata-
miento profilactico”, que disminuye mucho los riesgos de adquirir
los males venéreos: sifilis (con el chancro ‘‘duro” que la inicia),
infecciones gonocéeicas (purgacién), y chancros “blandos”. ‘
Es menester, igualmente, que recuerde usted que comete una
grave falta gi, sabiendo que estd enfermo de chancros, llega a te.
ner eontactos sexuales; expone usted, deliberadamente, a sabiendas,
a otra persona a que adquiera la enfermedad (jposiblemente la
sifilis!). No sélo, sino que cometeria usted un delito; uno de los lla-
mados “contra la salud”. Absténgase, pues, rigurosamente, de
practicar el “coito” mientras no esté curado radicalmente, o sea
hasta que un médico competente le asegure su curacién, °
' Si llegd a tener usted relaciones sexuales con alguna persona,
estando ya enfermo, tenga el valor civil de averiguar, discretamente,
§i esa otra persona no sufrié contagio del mal; tratindose de mu-
jeres, lo mejor es que, de todos modos, se les someta 4 un examen
médico, pues en ellas, las “enfermedades venéreas” suelen quedar
latentes, casi sin manifestaciones, durante mucho tiempo: finica-
mente el médico, utilizando los recursos que su arte le proporciona,
podri averiguar si hubo o no contagio.

.
Sindrome de Lawrence-Biedl o forma cerebral del sindrome
adiposo-genital *
Por el Dr. RAFAEL ROJAS LOA

Tengo el honor de someter a la consideracidn de los miembros
de la Academia de Medicina, el articulo que, a propésito. del
sindrome referido, publieé con acopio de detalles y sefialado acier-
to el Dr. Luis Berlanga Berumen. Ducha publicacidn corresponde

. Traba]o de turno reg]amentarlo leido en la semén del 13 de julio de 1938,
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a dos revistas: la de la Sociedad Mexicana de Puericultura y la
de Endocrinologia. A mi juicio, la citada publicacién ofrece sin-
gular interés por tratarse de un caso excepeional, pues si son eon-
tados los que la literatura extranjera sefiala, en México es el pri-
mer cago que la bibliografia nacional relata.

Debo hacer constar que mi cooperacién en el estudio que tengo
el honor de someter a la atencién de los sefiores académicos, ha
sido insignificante, y que mi propésito principal es atender a las
observaciones que los miembros especializados en asuntog de esta
indole puedan suministrar, ensanchando el acervo de esta me-
moria. . :
Aparte del Dr. Berlanga, autor prineipal del estudio que -venge
a exponer, han cooperado también con su ilustracién y su genti-
leza los sefiores académicos Drs. Radl A, Chavira y Mario Qui-
fiones. _

El sindrome de Lawrence-Biedl se caracteriza fundamental-
mente por adiposidad congénita, hipotrofia de los érganos geni-
tales, polidactilia, retinitis pigmentaria y deficiencia mental. Se
describié por vez primera, en 1866, por Lawrence y Moon, en los
Estados Unidos de Norteamérica. En 1893 Cyon diagnosticé dos
cagos del mismo sindrome y sefialé la circunstancia de que se tra-
taba de dos hermanos. Afios méas tarde, en 1913, Rosabal Farnes
dié a la publicidad otros dos casos, también de hermanos, y Ber-
tolotti estudié uno més. En el afio de 1920, Bardet, en Francia.
reunié en su tesis recepcional los casos de Cyon, de Farnes, de
Bertolotti ¥ uno propio, e intitulé su trabajo: “Sur un syndrome
d’obesité congénital avec polidactylie et retinitis pigmentaire”. Dos
aflos después, Bied], en Alemania, present6 al Congreso de Wies-
baden, tres casos mis, dos de ellos en hermanos. A partir de en-
tonces, casi afio tras afio, se han venido conociendo los casos des-
cubiertos por Ricaldoni e Isola, Prados, Lissier, Poos, Schiff, Orns-
tein, Carrau y Etcheverry. Y por tltimo, R. Bing, en 1931, comu-
nicéd bajo el titulo de “Lawrence-Moon-Biedl syndrome Imbecillitas
dystrophica complicata”, dos casos, con la importante peculiaridad
de ser dos hermanos, uno del sexo masculino y otro del femenino.
Ahora bien, los cuatro ultimos casos de que hemos tenido notieia,
gon los de los tres hermanog examinados por Malitch, Gladen y
Pigott, los cuales investigaron que dichos enfermos habian tenidg
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un tio-abuelo paterno con polidactilia; y el nuestro (habla el Dr.
Berlanga) descrito el afio pasado y cuyo historial clinico pasé a
relatar.

D. E., mestizo, oriundo del pueblo de San Marcos, Estado de
Hidalgo, de trece afios de edad, cuando se examind por primera
vez en la consulta externa del Instituto Médico Pedagégico (Ser-
vicio de Educacién Especial), en el mes de marzo de 1936, La des-
cripcién del caso se refiere, pues, a aquella fecha, y al final ano-
taremos las modificaciones y la evolucién del sindrome de refe-
rencia.

A primera vista se noté que se trataba de un sujeto adiposo,
y su aspecto nos hizo pensar en el sindrome de Babinsky-Frohlich.
En seguida observamos que su actitud y su porte eran normales,
sus movimientos lentos e inseguros y su marcha torpe e incierta.

E inquirimos: Antecedentes paternos muy obscuros. Mater-
nos relativos a la sifilis, a la tuberculosis, a las endocrinopatias y
al etilismo crénico: negativos. La madre padecié de ataques al
parecer histéricos antes de su matrimonio, después del cual, fue-
ron desapareciendo espontidnea y paulatinamente. En relacién a
los abuelos, parece que no hubo nada anormal. Y en cuanto a log
colaterales se nos informd que D. E. tiene una hermana que en
Ia actualidad cuenta 20 aifios de edad y es sana.

Nuestro paciente nacié al término de un embarazo normal;
sin embargo, durante esta gestacién la madre sufrié un trauma-
tismo cuya intensidad y consecuencias no pudieron precisarse. El
parto fué muy laborioso debide al excesivo volumen del producto.

Se notaror inmediatamente la presencia de 6 artejos en cada
pie, y de un sexto dedo en el borde cubital de la mano izquierds,
dedo supernumerario, este tltimo, que fué amputado a los pocos
dias por una persona de su familia, mediante un hilo.

La alimentsacién del nifio fué materna, no sin cierta dificultad
debido al gran consumo de leche que hacia el lactante. El destete
fué lento, a la edad de un afio, y con leche de vaca diluida con in-
fusién de yerbabuena.

El primer brote dentario comprendié los dos incisivos medios
superiores, y se hizo a los dos meses y medio; posteriormente, la
evolucién de la primera denticién fué normal.
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Las primeras palabras las pronuncié a la edad de afio ¥ me-
dio; a los dos afios ya formaba frases, y en la actualidad habla
todo y pronuncia bien.

Los primeros pasos los dié a log 17 meses, ¥y con gran torpeza,

Hacia la edad de ocho meses, sufrié de convulsiones, que aho-
ra diagnesticamos como convulsiones de la primera infancia, y
posteriormente enfermé de sarampién, v méds tarde, en repetidas
ocasiones, de rinofaringitis y de brongquitis.

Apenas nacido llamé la atencion de sus familiares, sy excesi-
va gordura y su polidactilia. Mas tarde, se dieron cuenta de su de-
ficiencia visual, pues notaron gue al acercarsele algiin objeto, ha-
cia varios tanteos para atraparlo, y afios después, observaron que
el déficit visual era mayor al atardecer. Se enteraron asimismo
del exiguo desarrollo de sus 6rganos genitales externos. Y les sor-
prendié su polifagia. En aquel entonces fueron consultados suce-
sivamente varics médicos, que prescribieron diversos tratamien-
tos, algunos de los mas recientes, de naturaleza horménica, prin-
cipaimente timica y tiroidea, y cuyos resultados fueron nulos.

Al interrogar acerca del estado actual (nos referimos al afio
de 1936), de los aparatos y sistemas, nos encontramos con lo si-
guiente:

Psiquismo: Atencién normal, memoria excepcionalmente bue-
na, hipcbulia, afectos normales e impulsivismo, pues reacciona fa.
cil ¥ desproporcionadamente con accesos de célera a estimulos in-
gignificantes.

Sistema nervioso y o6rganog de los gentidos: sueiio natural.
Disminucién de la agudeza visual con los caracteres antes apun-
tados y con los que seflalaremos en las exploraciones especiales.
Ligero déficit en el gusto y en el olfato. Audicién normal.

Aparato digestivo: Polidipsia y polifagia.

Aparato renal: orina en cantidad mayor de un litro ¥y demas
caracteres que luego apuntaremos.

Cardiovascular: normal.

Respiratorio: insuficiencia respiratoria, obstruccién de la en-
crucijada rinofaringea; duerme con la boca abierta y ronca fre-
cuentemente.

Exploracién fisica y funcional: mesaticéfalo. Hundimiento del
craneo en la regién parieto-occipital y de direccién horizontal. Me-
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soprosopia. Frente muy estrecha. Pabellones auriculares alargados
y -con los Iébulos adheridos. Implantacién irregular de los dientes.
Paladar ojival. Prognatismo del maxilar superior. Hipertrofia de
las amigdalas. Vegetaciones adenoides. '

Cuello corto. Cuerpo tiroide no palpable.
Térax en forma de tonel, asimétrico, pues el hombro derecho

se ericuentra mas elevado que el izquierdo, ¥ hay lordosis. Paniculo
adiposo aumentade sobre todo en las regiones pectorales.

Abdomen con sobrecarga grasosa, principalmente en la mitad
inferior.

Regién del pubis adiposa. Desarrollo exiguo del pene (seme-
jante al de un nifio de dos o tres afios de edad). Escroto hipotré-
fico. Testiculos ectdpicos v reducidos a delgadas laminillas.

Superabundancia de grasa en las partes gliteas. Caderas y
muslos feminoides. Seis artejos en cada pie.

~ El signo de Romberg no existe. La coordinacién motriz es
normal.
"~ Exémenes complementarios:
Paidometria:
Datos obtenidos el 20 de marzo de 1936:

£3.100 KI Media normal. ........ 38.00 Kls.
ety )
Peso: oo o B ; Maxima normal, ... 44.500
" Media normal .......... 147 cimas.
BEstatura: .............. 146G ctms. Maxima normal ........ 153
Minima normal. . ...... 141
. v 433 Media normal .......... 257 .
Segmento antropométirico 432 ctms. 3 Maxima normal ... ..... 288,
Estatura esencial ....... 7%,
. 38 ot Media normal ......... T,
Perimetro toracico en reposo ctms. «3 Maxima normal ........ . 5

Indice estatural: 53.3 Tipo antropoldgico: Mesaticéfalo.
Fuerza de presién con el dinanémetro:

Mano derecha: 14 Kls, Mano izquierda: 14 Kls.
Psicometria: (Mediante la escala de Binet-Simon).
Edad cronoclégica: 12 afios, 10 meses.

Edad mental: 7 afios, 4 meses.

Cociente intelectual: 61.

Clasificacién: Débil mental.
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Es de advertirse que en la escala de Binet-Simén, por lo me-
nos un 50% de los tests requieren una correcta visién, y que dada
la miopia, el astigmatismo y la reduccién del campo visual de nues-
tro paciente, su calificacién psicométrica debe ser mas elevada,
aunque seguramente sin llegar a ser normal.

Cuantificacion- del metabolismo basal: (Se utilizé el metabo-
limetro de Mc. Kesson): Metabolismo basal: menos 40%. (El 19
de marzo de 1937).

Estudio radiografico del craneo: Se tomaron dos radiografias,
una de frente y otra de perfil. En ésta la silla turca es perfec-
tamente visible; las apéfisis clinoides anteriores nos parecen nor-
males, y las posteriores, casi verticales; en general, la forma del
16bulo pituitario estd muy poco modificada y si acaso, ligeramente
alargada hacia abajo y hacia adelante, En la radiografia de frente
se notan por encima de la apdfisis crista galli unas sombras que
no indican nada anormal. Por ultimo, diremos que en ninguna de
las dos radiografias se ve deformidad importante del craneo, sino,
unicamente, la ligera prominencia de la concha occipital y el hun-
dimiento transversal parieto-oceipital ya sefialado. En la cara es
muy notable el exagerado desarrollo de las mandibulas. '

Examen oftalmolégico: practicado el 26 de marzo de 1936 por
el Dr. Ranul Arturo Chavira: Pupila derecha: redonda, con minima
reaceibn a la luz; también reflejo paradéjico. Pupila izquierda:
oval, con reaccién perezosa a la luz; ligero reflejo paradéjico.
Miopia elevada y fuerte astigmatismo.  Retinitis pigmenta-
ria: el pigmento se extiende finamente hacia el ecuador de la re-
tina; en el polo posterior es discreto, fino de color negro y situa-
do cerca de los vasos; pupila irregular con vasos delgados.

Reaccién de Wasserman en el suero sanguineo, previa reacti-
vacién con tres inyecciones sucesivas de 1, 2, v 3 cc. de Solusal
varsan, negativa, controlada por medio de la reaccién de foculacmn
de Kahn.

Analisis de orina practicado el 15 de abril de 1936

Volumen en 24 horas ..... e 1600 c.c.
Color ............... e 2 Vogel.
Olor ....... e PP Sui géneris.-

Aspecto ... . . e e e Opaco.
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Densidad .......... e e 1010.
Sedimento ......... ... .. .. .. Nebulosos,
Reaceidn ....... ... it Alealina,
Urea ......... e e 12 girms.
Acido irico .....oii it e 0.22 grms.
ClorUro8 .o ittt 6.80
Fosfatos ....... ... . it 2. '
Albiminas ........c.oiiiv.. . +.... No tiene.
Glucosa ...... L Nb. tiene.
Mucina disuelta ............ . et Tiene.
Hemoglobina libre ........ .. ... .... No tiene.
Acetona ....... ... i e No tiene.
Pigmentos ..........ccoiiivnn o No tiene.
Sales biliares ..... ... i ienn No tiene.
Indican ....... ... iiiiiiinnnnnns Aumentado.
Urchilina .......... e Aumentado.
Bacterias ... .ot s Se encontraron.

Como se ve en el historial clinico que acabamos de transcribir,
el diagndstico del sindrome de Lawrence-Biedl eg evidente, y se
trata de un caso tipieo en el que falta tnicamente, lo mismo que
en muchos de los 104 deseritos hasta la fecha, el caracter de en-
contrarse en varios miembros de una misma familia. A enriquecer
nuestro cuadro contribuyen la polifagia, la polidipsia, la poliuria,
el astigmatismo y la miopia, que con seguridad esgtan intimamente
relacionadas con el proceso patolégico general; y otros, como el
prognatismo del maxilar superior, el brote precoz de los primeros
dientes, la mala implantacién dentaria, el paladar ojival, la hiper-
trofia de las amigdalas, las vegetaciones adenoides, 1a reaccién al-
calina de la orina, la presencia en ella de indican y de urobilina en
mayor cantidad que la normal, y otros hechos de menos importan-
cia, cuya relacién directa o indirecta es dificil establecer en el sin.
drome distréfico que estudiamos. Su etiopatogénesis, sabemos que
estd adn en el terreno de la hipbtesis.

Respecto de la retinitis pigmentaria en particular, se dice que
constituye una variedad interesante de atrofia de la retina, que
afecta a dicha membrana en todo su espesor, ¥ que se caracteriza
anatémicamente, por la migracién del pigmento a lo largo de la
adventicia de los vasos retinianocs. Esta afeceién también se deno-
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mina cirrosis de la retina, porque mientras los conos y los basto-
nes estan atrofiados, el tejido conjuntivo estd hipertrofiado v los
vasos esclerosados. La produceién de los depdsitos de pigmento es un
fenémeno secundario. Clinicamente, la retinitis pigmentaria se ca-
racteriza por hemeralopia y estrechez progresiva del campo visual.
El examen del fondo del ojo da una imagen inconfundible. 8u evo-
lucion es lenta, pero seguramente fatal para la funcién del érgano,
pues a log 40 6 50 afios produce la ceguera total. Se distinguen dos
formas, a saber: una congénita, que es la mas frecuente y que se
observa sobre todo en el sexo masculine; y otra adquirida, menos
tipica y mas rara. Su etiologia es desconocida. Se suele incriminar
a la consanguinidad de los padres (por el hecho de la herencia mor-
bosa convergente o acumulada, ¥ no por el de la consanguinidad
simple), y también se atribuye a la sifilis.

En cuanto al sindrome de Lawrence-Biedl en conjunto, los di-
versos autores que se han .ccupado de él, ante la carencia de testi-
monios proporcionados por la fisiopatologia, o por la anatomia pa-
tologica, no se atreven, con justa razén, a catalogarlo ni entre los
sindromes hipofisiarios genuinos ni entre los infundibulotuberia-
nos. Ni siguiera entre los mixtos, pues es de suponerse que las
lesiones o las disfunciones, se extiendan hasta el quiasma 6ptico,
y aun lleguen a comprender extensas zonas del encéfalo.

Laffitte y May piensan que puede ser debido a una lesién de
la hipéfisis, adquirida durante la vida fetal. En efecto, esta glan-
dula, va sea directamente o por intermedio de determinados centros
nerviosos, rige el desarrollo de las extremidades, v el origen hipo-
fisiario de la polidactilia ha sido sostenido por diversos investiga-
dores, principalmente por Babés y Appert. Este tltimo no deja de
sefialar el hecho importantisimo de que ciertas malformaciones de
las extremidades coinciden, a veces, con dismorfismos notables del
craneo y de la cara, y cita en particular, dos afecciones: la prime-
ra, descrita por él en 1906 con el nombre de acroeéfalo-sindactilia,
y de la que se han publicado aproximadamente 60 casos y en la
cual se encuentra una saliente del crianeo al nivel de la gran fon-
tanela y de la sutura medio-frontal, exoftalmos, malformaciones
palatinas por hipertrofia de los bordes alveclares con bifidez de la
uvula, o sin ella, e irregularidades en la implantacién de las piezas
dentarias; por otra parte, las extremidades de los cuatro iltimos
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dedos de las manos estin unidas en una sindactilia especial que
da a la mano la forma de una cuchara; los pies parecen paletas,
y frecuentemente hay seis radios digitales; ademaés, hay deficien-
cia intelectual. Aprega Appert que esta afeccién suele ser heredi-
taria y familiar. La segunda, que dice el mismo autor es el sin-
drome vecino del anterior, consistente en la asociacién de la poli-
dactilia, la retinitis pigmentaria y el sindrome adiposo genitai
(sindrome de Lawrence-Bertolotti, Bardet-Biedl).

Sin embargo, al lado de estas consideraciones tan importan-
tes, hay que considerar otros hechos, como la presencia indudable
en la regién infundibulotuberiana de los centros nerviosos que
rigen el metabolismo del agua, de las grasas y de los hidratos de
carbono, cuya disfuncién es evidente en la afeccién que nos ccupa.
A mayor abundamiento, pensamos que la deficiencia mental en
este gindrome es genuina, ¥ que su base anatémica radica en una
psicodisgenesia, lo que viene a complicar més todavia la etiopato-
génesis y a colocarnos en el caso de no poder precisar qué parte
de los trastornos corresponden al sistema endéerino y qué parte
a los sistemas nerviosos; v, por otro lado, a no esperar gran cosa
de la opoterapia de sustitucién.

Nuestra terapéutica en el caso particular que describimos ha
sido la siguiente:

Primero.—Sin gran fundamento, pero guiados por el eriferio
sustentado por algunos médicos, antisifilitica a base de hidréxide
de bismuto, mediante la aplicacién de ampolletas de Hidroxbis ca-
da cuatro dias, hasta completar diez.

Segundo.—Endocriniana de sustitucién por medio de extractos
hipofisiarios, tiroideos y testiculares, por via oral y parental.

Esta terapéutica se usd en el afio de 1936, a excepcion de log
ultimos meses del mismo afio ¥ los primeros del siguiente. De fines
de 37 hasta la fecha actual se han usado extractos del 16bulo anterior
de la hipéfisis (fraccién gonadotrépica) y se le mantiene como
terapéutica constante la tiroideana.

Antes de referir lag variaciones que ese tratamiento ha ope-
rado en el paciente, transcribiremos el estudio oftalmolégico del
Dr. Chavira: 0. D. y 0. I. Segmento anterior normal. Pupilas re-
dondas eon reflejo fotomotor, consensual y a la convergencia nor-
males. Medios transparentes del cjo normales. Se queja de dis-
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minuciéon de la visién. Fondo del ojo: pupila palida, de color gris
amarillento, triangular en los dos ojos. Alrededor de la papila y
comenzando a un didmetro papilar se observan manchas estrella-
das, irregulares con la dispogicién clasica de los osteoplastos. Se
agrupan y son mas numerosos alrededor de los vasos arteriales y
Venosos. Son mias nhumercsos en la periferia de la retina cuyas ar-
terias estan disminuidas de volumen y son filiformes. El nifio se
queja de hemeralopia; ve bien en el dia pero mal cuando la luz
disminuye. La refraccién estd modificada; su visién es de 1/10.
Tiene un astigmatismo miépico fuerte, El campo visual estd muy
estrecho en ambos ojos. Movimientos extrinsecos del ojo normales.
Diagnostico: Frindase en la hemeralopia, el estrechamiento del
campo visual y las manchas pigmentarias observadas en el fondo
del ojo. En resumen, retinitis pigmentaria o mejor corio-retinitis
pigmentaria.

Paidometria:
Fechns Peso Estatura antsr?)gp[c[:fr:gt?-ico
20 marzo/936 63.100 146 cms, 432.2
14 abril /936 63.900 148 " 431.8
7 mayo/936 63.300 149 v 428.8
10 julio/936 62,900 1495 422.0
29 nov./937 — 15%
28 febrero/938 68.200 156.5 ,, 437.0
20 junic/938 66.400 1575 ,, 422.9
Metabolismo basal:
Fechas
19 marzo/936 — 40%
7 mayo/936 — 23%
29 nov./937 — 15%
11 junio/938 — 7%
Psicometria:
Feclias E.C. E. M. C. 1. CLASIFICACION
19 marzo/936 12.10 7.4 61 Débil mental
20 febrero/938  14. 74 61 Débil mental

Se ha notado aumento en su estatura, disminucién ligera en el
peso, mejoramiento de sus funciones psiquicas (es mais atento y
progresa algo en sus estudios). Sus érganos genitales han per.

manecido en el mismo estado.
®



