DESCRIPCIO D'UN CAS NOTABLE
D’ACONDROPLASIA

per

J. Casasayas F. ForneLLs

Als dos altres casos tan bellament descrits pel Dr. Nu-
biola en aquesta SOCIETAT, bé podem afegir-hi el present
per tant com sén notables els seus caracters, per les dates
histopatoldgiques que se n’han obtingut i perque, si pu-
bliquem tots els que ens vinguin a ma d’aquest procés,
relativament poc freqiient, al comparar el dia de dema
les seves histories, podrem donar nosaltres nostre parer
sobre la patogénia d'una afeccié tan poc coneguda.

Sota el punt de vista clinic, la nostra malalteta se se-
parava bon xic dels acondroplasics corrents, no tenia una
micromeélia accentuada i més ressaltaven certes irregula-
ritats en el desenrotllament del seu esquelet, que ben
observades van orientar-nos en el diagnostic.

En efecte: al passar el mati del dia 5 d’abril del 1917
nostra visita pel departament de lactancia artificial de la
Casa de Maternitat i Expdsits vam trobar en un dels bres-
sols aquesta criatura, portada el dia anterior.

_Sense antecedents hereditaris de cap classe i sols amb
les dates del naixement (era nat del dia abans) i el pes
d’entrada (3,670 grs.) vam passar a 'exploraci6, notant-se
les segiients particularitats:

a) Cap relativament voluminés; sutures normals 1 la
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punts de la superficie externa apareixen com uns petits
quistes plens d’un liquid. Obert el mateix, es va trobar
que els abombaments dels dos extrems eren dues grans
cavitats plenes d’un suc i les parets d’aquestes estaven
formades per teixit del mateix pancreas, que a la vegada
també contenia altres quistes petits. Histologicament
vam veure el seglient: Fig. 7.2 Cap de pancreas vista a
poc augment; la gran concavitat correspon al gros quiste
de I'extrem, de qué hem parlat abans; s'observen també
els petits quistes de la paret; un d’ells es ven molt super-
ficial. Les Figs. 8.2 i 9.2 s6n detalls d’aquests quistes,
que estan constituits de la segiient manera: un revesti-
ment epitelial de cél'lules ctibiques del tipus de las dels
conductes excretors, al voltent de les cuals hi ha una
banda fibrosa formada per condensacié del teixit conjun-
tiu intersticial interaccinés del pancreas. L'estructura dels
accinis glandulars no esta canviada. Cal fer notar, no
obstant, que els illots de Langerhans son escassissims i no
molt tipics.

Es pot suposar que els quistes siguin consecutius a
una atrésia dels conductes excretors i per tant siguin
formats per retencié. D’aquest punt ja en parlarem al
descriure el ronyo.

Ronyons. — Tenen aquests un aspecte molt especial;
proporcionalment, séon d'una mida bastant grossa, plens
d’abombollaments tota la superficie i d'un aspecte sem-
blant al que hem descrit al parlar del pancreas; al partir-los,
ens trobem que el parénquima renal esta recobert d’'un
sens fi de cavitats de totes mides amb molta més abon-
dancia i diversitat de mides que les del pancreas. Les
preparacions histologiques ens ensenyen el segiient: Els
quistes que hem citat es poden dividir en quistes grans
1 quistes petits. Els grans estan constituits de la segiient
manera: un epiteli ctibic de revestiment a la paret interna
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Fig. 1.» — Fetus acondroplasic
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Fig. 3.» — Timus de fetus acondroplasic.
Vist en conjunt, compari’s amb la fig. 6.2
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Fig. 4.» — Timus del fetus acondroplasic.
Detall d’alguns corpisculs de Hassal
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Fig. 5.»— Gros corptiscul ce Hassal del timus del fetus
acondroplasic
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s amb la fig. 3

— Timus normal. Compari’

Fig. 6.*
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Fig. 7.* — Cap de pancreas del fetus acondroplasic
(petit augment)
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Fig. 8.»—Pancreas del fetus acondroplasic; deta’l deis quistes
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Fig. 9.» — Pancreas del fetus acondroplasic; detall d'un dels
quistes a gros augment
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P Fig. 10.» — Rony6 del fetus acondroplasic;
aspecte del parénquima renal i dels quistes a poc augment
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Fig. 11.* — Rony6 del fetus acondroplasic.
Vegi’s la diferencia d’aspecte i de tamany dels quistes
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Fig. 12.» — Rony6 del fetus acondroplasic.
Vegi’s les céi-lules epitelials que revesteixen els quistes
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Fig. 13.2 — Un cas de malaltia poliquistica del rony6
del recent nascut
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Fig. 14.» — Capsu a suprarrenal cel fetus acondroplasic
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Fig. 15.» — Hipofisi del fetus acondroplasic
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Fig. 16.» — Hipofisis del fetus acondroplasic
1. Cél'lules acidéfiles o eosindfiles. — 2. Cél'lules endotelials.
3. Cél'lules bassofiles—4. C8l'lules cromofiles—s. Gldbuls roigs
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Fig. 17.» — Fetus acondroplasic; cartilag de cél'lules ramifi-
cades corresponent a la zona de cartilag indiferent o inactiu
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i una capa més gruixuda de teixit conjuntin dens, que
en alguns quistes esta ben limitada i en altres esta més
difusa, continuant-se amb el teixit conjuntin del ronyd,
que presenta de més lesions disseminades de nefriti escle-
rosa. Aquests son quasi iguals als que es troben en el pan-
creas. I els quistes petits, que estan com ‘a sembrats per
entre el teixit glandular, solament formats per una capa de
cél'lules epitelials ctibiques del tipus de les dels conductes
excretors i una quantitat de teixit conjuntiu menys
condensat. El teixit que forma la glaindula renal té un
aspecte embrionari, recordant quelcom l'aspecte dels cos-
sos de Wolff en un periode avencat. La microfotografia
n.° 10 representa un tall de ronyé vist a poc augment
Esta ben manifest el que s’acaba de dir. En la n.° 11,
que és Ja mateixa preparacidé a més augment, es veuen
ben clares les diferents estructures dels quistes. A lan.° 12
estan ben manifestes també les cél'lules epitelials ctibiques
que revesteixen les parets dels quistes amb el gloméruls
de Malpighio, d'una color més fosca.

¢Com pot explicar-se la patogénia de tals quistes, i
ens referim també als del pancreas? En general, podem
qualificar-ho d’'un procés de degeneracid poliesclero-
quistica; aquesta €s la lesi6 anatomopatologica. La Fig. 13
¢s microfotografia d'un ronyé d'un cas de la que es diu
malaltia poliquistica del rony6 del nou-nat; les lesions sén
les mateixes (no s’ha pogut treure més profit de la prepa-
racio per ésser molt vella). ;Pot ésser degut a I'atrésia d’al-
guns dels conductes excretors per un trastorn endocri? ;Pot
ésser degut a una neo-formacié epitelial semblant a la
dels quistes mucoides de 'ovari? (teoria de I'adenoma de
Malassez). ¢Pot admetre’s la teoria teratologica de Koster
de I'any 1860, completada per Letulle i Verliac a l'any
1911, que diu que és un defecte formador d’epitelis
sobrevingut en el curs del desenrotllament embrionari de

14
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I'organisme? Nosaltres creiem que, treta la teoria de l'ade-
noma, potser hi ha part de cada una de les altres dues,
creient principalment amb un trastorn endocri al mateix
temps del que produeix l'acondroplasia, si no é degut
tot a la mateixa causa; cosa una mica atrevida de creure.

Les capsules suprarrenals (Fig. 14) tenen un aspecte
normal, fent salvetat d'un lleuger procés inflamatori.

El lobul anterior de la hipofisi es presenta a l'analisi
histologic completament normal. Vegeu les Figs. 151 16.

L'osteogénesi, estudiada en el punt d'ossificacié de
l'epifisi inf. del féemur es diferencia del normal pel que
direm.

1. La major part de condroblastes de la zona de
cartilag hiali indiferent (Fig. 17) sén allargats amb una
expansio, semblants als del cartilag cefalic de la sepia
officinalis (Fig. 18); i als condromas de cél'lules ramifi-
cades de la parotida (Fig. 19). La sola inspeccié de la
Fig. 17 és suficient per veure aquest trastorn. Tot seguit
d’aixo ve (Fig. 20) la zona de cartilag inactiu; segueix
després la zona de cartilag actiu, que en aquest cas no
s’hi troba I'abundancia de proliferacié que en les ossi-
ficacions normals; aquesta ve seguida de la que corres-
pondria a un cas normal a la zona d'alineacid seriada o
columnaria i que en el nostre cas queda completament
desapareguda aquesta alineaci6. La zona dels grans con-
droplasmas apareix molt irregular. La regié dels espais
medul'lars i la calcificacié de I'os provisional es fa d'una
manera molt desordenada, continuant la marxa que porta
des de la zona de proliferacié del cartilag. No s’hi troba
la banda fibrosa que citen alguns autors.
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CONSEQUENCIES QUE ES DESPRENEN DE L'ESTUDI
D’AQUEST CAS

S’hi troben en sintesi, com a lesions notables, I'ossi-
ficaci6 prematura de la fontanel'la bregmatica, les alte-
racions profundes de l'ossificacié endocondral sense la
existéncia de la banda fibrosa descrita per Rischbiet,
Apert, Hecker i Trump i altres. La degeneraci6 accentuada
atavica del cartilag indiferent, les degeneracions poli-
escleroquistiques del pancreas i ronyd, I'aspecte i estruc-
tura del timus i la polidactilia de les mans. (Quina pato-
génia havem d’admetre per explicar tot el que havem
descrit? ¢Es el timus el causant, ja que ell é l'orgue
endocri més alterat? Es molt probable que en el nostre
cas s’hi hagin ajuntat multiples causes, encara que s’han
descrit altres casos en qué les degeneracions pancreati-
ques irenals acompanyaven, aquestes han quedat inex-
plicades.

La impossibilitat de proporcionar-nos els antecedents
hereditaris i patologics dels progenitors augmenten la
nostra dificultat, i si hi afegim que la r. Wassermann fou
negativa encara que aquesta tingui poc valor en el nou
nat, ens trobem davant d'un ctmul de lesions sense
explicacié precisa que més ens fan pensar que l'acondro-
plasia és un procés teratologic fetal que pot obeir a di-
verses causes, limitant-nos nosaltres sols a consignar la
importancia del timus en la mateixa sense precisar com,
ja que la seva funcié6 queda encara bastant desconeguda.

Casa de Maternitat © Exposits © Laboratori d’Histologia
de la Facultat de Medicina de Barcelona.



