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Sin duda que el Sindroma de Reye (24) re-
presenta una entidad cuva caracteristica esencial
es una encefalopatia con degeneracion grasa de
visceras, fundamentalmente higado y otras como
Tifidn, pdncreas, miocardio, Sin embargo, al re-
visar la literatura, se encuentran otras entidades
¢on distintos nombres ¥ que se corresponden con
1as caracteristicas ya enunciadas con encefalo-
patia y degeneracién grasa de visceras, algunas de
ellas con etiologia conocida, otras concomitantes
con cnfermedades especificas (Varicela) y otras
de causas totalmente descanocidas. La Tabla N¢
I representa un intento de sistematizacion de es-
tas entidades,

La enfermedad por vémitos en Jamaica (2)
descrita ya en 1917, produce un cvadro de vomi-
tos profusos, ¥ muerte rdpida, desencadenada por
una toxina vegetal que se encuentra en una planta
1lamada Bligea Sapida y que es muy apetecida por
los Jamaicanos. La esteatosis hepatica (27) es
una entidad metabolica familiar descrita en 1969
¢n 3 hermanos que fallecen con signos de encefa-
lopatia, esteatosis hepitica y vacuolas grasas en
1ifidn. Se postula una falla en la sintesis de lipopro-
teinas con acumulacién grasa en el higado, En
1966 Peremans (21) describe otro Sindroma fa-
miliar sugiriendo que se trata de una enfermedad
penética recesiva. La fiebre de Jamshedpur fue des-
crita en la India con eticlogia desconocida. La in-
toxicacién por callampas origina una cntidad con
lesiones semejantes y fatal cn horas, producida
por una variedad de callampas que no se en-
cuentra en nuestro pais (9). En 1964 Utian (28)
informa de 14 casos, 13 de ellos lactantes con un
cuadro en todo semejante a lo descrito por Reye,
flamindole White Liver Disease. La encefalopatia
por Varicela (8) corresponde a una afeccién en
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que no hay inflamacién ni desmiclinizacién cere-
bral. En Tailandia se presenta un cuadro con ca-
racter de epidemia que es la primera causa de
muerte en nifios de 1 a 6 afios en una regién
de ese pais, causado por un hongo {(aspergillium}
productor de una aflatoxina que determina una
encefalopatia con degeneracidn grasa de visceras.
Esta entidad ha sido reproducida en animales
de experimentacidn {19),

Finalmente diversos tipos de virus, ademés
de varicela, han sido plantcados como agentes
causales de la encefalopafia con metamorfosis
grasa de visceras (2) (5) (8) (26): influenza b,
reovirus, lipovirus, adenovirus tipo tres, coxsackie
a, herpes, echovirus, etc.

Todo esto hace argumentar que el Sindroma
de Reye no sea una entidad auténoma,

En esta ocasion vamos a considerar la forma

TABLA N° 1

SINDROMA DE ENCEFALOPATIA Y
DEGENERACION GRASA DE VISCERAS

Sindroma Etiologia propuesta

Sindrama Reye desconocida

Enfermedad por viémitos
en Jamaica

Esteanosis hepatica

Sindroma Peremans

toxina vegetal
defecto enzimitico
defecto enzimatico

Ficbre Jamshedpur deseonocida

Intoxicacion por callampas toxina amanita phalloides
White liver discase desconocida
Encefalopatia por varicela  varicela

EFDV en Tailandia aflatoxina

Encefalopatia y degeneracidn

grasa de visceras viral.

Adaptado de L. C. Olson.
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de encefalopatia y metamorfosis grasa de visceras
conocida como Sindroma de Reye. En 1929 Brain,
Hunter v Turnbult (2) describen en enfermedades
tipo encefalitis, la concomitancia de edema ce-
rebral agudo e higado graso. Es solamente en los
Oltimos 11 afios desde la publicacion inicial de
Reye en 1963 que esta entidad se ha definido en
forma algo més precisa. Sin embargo, hasta cste
momento numerosos aspectos de ese Sindroma no
tienen una rcsolucién clara, tales como la etiologia
que es absolutamente desconocida y su patogenia
pobremente comprendida. No existen pardmetros
claros, ya sea clinicos o de laboratorio, que per-
mitan formular un prendstico y finalmente la efi-
cacia dc difcrentes terapéuticas son extraordina-
riamente dificiles de evaluar. Tal vez, o tinico
conocido con cierta precision sean los hallazgos
anatomo-patologicos (17).

No pretendemos citar la enorme literatura ex-
tranjera, pero si queremos destacar 2 publicacio-
nes nacionales: und de ellas, una revisién anatomo-
clinica de Ariztiz en 1965 (1), que analiza 72
casos dc nifios fallecidos entre 1956 a 1963 con
severo compromise del Sisterna Nervioso Central
de los cuales 23 presentaban degeneracion grasa
de higado. En 1971 Horwitz (11) analiza 4 casos
de Sindroma de Reye de los cuales 2 fallecen y
2 scbreviven,

MATERIAL, METODO Y RESULTADOS
Se presentan 8 casos ingresados al Hospital

Luis Calvo Mackenna entre Julio de 1973 y Julio
de 1974,

TABLA

Se analizan los sintomas prodrémicos, enten-
diendo por tal los sintornas que precedieron al in-
greso al Hospital, Luege se revisan los sintomas
y hallazgos fisicos de la enfermedad ya instalada,
a continuacién se muestran los exdmenes de labo-
ratorio y la terapéutica empleada, y finalmente
se describen los hallazgos de anatomia patoldgica
ya sea por biopsia o necropsia.

Se encuentra (Tabla N° 2) que no hay inci-
dencia de sexo y que se frata de nifios meno-
res, de preferencia lactantes, aunque se mencionan
en la literatura casos ocurridos en nifios de hasta
15 afios (8). En nuestros casos no hay inciden-
cia estacional descartando alguna relacién epi-
demiolégica.

Los sintomas prodrémicos son de corta evo-
lucién, 5 casos tienen signologia de catarro respi-
ratoric alto, seguido de vomitos, sintoma siempre
presente, variable en frecuencia, generalmente in-
tenso y a veces con cardcter hemorragico. A conti-
nuacién y sélo en horas, se presenta en forma dra-
mdtica y tormentosa ¢l compromiso de sistema
nervioso ceatral con irritabilidad, sopor y/o crisis
convulsiva, pasando rdpidamente a la inconscien-
cia, forma en que ingresan 3 de nuestros pacien-
tes. Es este rapido compromiso neurolégico el
que determina la concurrencia inmediata al hos-
pital.

Se revisan drogas administradas buscando al-
gin tdxico o firmaco empleado y su posible re-
lacion en la produccién del cuadro. Se describe
quc la aspirina es capaz de producir en dosis
¢levada, aumento de transaminasas, hipoglicemia,
y descenso de protrombina (10) hallazgos de la-

N? 2

SINDROME DE REYE Y SINTOMAS PRODROMICOS

Casos Fecha Medicamenios
N® Sexe  Edad Ingreso Sintomas Prodrémicos * Administrados
1 F 9 ms. 15.7.73 24 horas: hospitalizado por bronquitis obstructiva - 8 horas  Isoproterencl
2 Hematemesis - seguida de sopor ¥ polipnea
2 F 4a, 8.10.73 24 horas: tos ¥ polipnea - A continuacién I Vdmito - so- Penicilina
por y crisis convulsiva
3 F la2ms. 101173 24 horas: tos - vémiros frecuenies - irritabilidad Espasmo Cibalgi-
4 M la ims. 15.1.74 96 horas: coriza - fiecbre - 48 horas vdmitos - 24 horas so- na (R) 2 veces
por - llega inconsciente Aspirina 400 mpr
5 M 5 ms, 17.3.74 120 horas: coriza - fiebre - 72 horas vdmiros - 24 horas x 2 dias
polipnea - ictericia leve - llega inconsciente Piptal (R)
Inmediat (R)
6 M 2ad4ms 14674 72 hotas: vémitos incoercibles - constipacién - compremiso
Sensoro pProgresivo
7 M 4 ms. 29.6.74 24 horas: fiebre - vémitos inceercibles - sopor
8 F 1la 8ms. 13.7.74 12 horas: fiebre - vomiros frecuentes - irritabilidad - llega

inconsciente

* Sintomas que precedieron al ingreso al hospital.
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TABLA N? 3
SINDROME DE REYE., HALLAZGOS FISICOS ¥ EVOLUCION

Cesas T otames G uivs oAb gy £ teman Nearolog os
~ X _ . .. C—
N | zdae | Peee Kegllolla oo Puleg Prosoe [Foctee 70 Sedeaaocn Fie cperaz on Peazte negalc|lkms 2iungs whorssor -upc-lcm»u}tpenenia Hpcluniulﬂescembrmfun = cracn
' o ; [T ! Finc
. - Frohundn
1 Amg, | AL BS il /, MBuT g, v Ezlerurong KA
Xx) i Agnggs
’ X MLty - Alr e
Z | da 1" 83 a | o7 e | ke ' Xms.
LV Y] Pare _eespunyi s
W |G - MG
3 el | W00 7a [ | 370387 tagrme Pritunda Zerm
M [ 60 e
negalar
I _ 10 (40 Auredes or
& lasms] B5 L} 2941 Hermiat krdd Fiovs,
10 il TEQuar
= 120 100 wlaTEe"
5 | sms 8700 Ed .0 // 17%3%  Hormal Super el LI, Hamabergziy Yo
168 |~ &0
Ll pral N e
£ Fuims 13 88 3 Ead!? |Destidratada Jablx" 13 eve | Hematerwsis
128 |~ 60 ?
120 - P
T ddms, ] 55 ‘.IDL‘ 38040 |Deshiarudo | Paro resgirateria Zcms, HMelena
&
50 180 20 B« hr
8 |labros | S300 85 a / 375220 [Ceshiratade Estertarosa fHemate mesm I
LI ER)
)

boratorio, gue como veremos, s¢ modifican de
manera similar en este sindroma, Solo 1 de nues-
tros pacientes recibié una dosis de aspirina de
50 mg por kilo de peso durante 2 dias teniendo
un prodromo de 120 horas. Por lo tanto ne se
puede imputar a la aspirina como cauvsante etiold-
gico.

SITOMATOLOGIA, (Tabla N¢ 3). Esquemdti-
camente hemos dividido los sintomas en genera-
les, abdominales y neurologicos.

Llama ]a atenci6én el buen desarrollo pondoes-
tafural, salvo en el caso N? 2 que es un prees-
colar desnutrido, La presién arterial se mantienc
dentro de valores normales, aun en aquellos pa-
cientes que prescntan deshidratacion y que corres-
ponde a tos que manifiestan vomitos incoercibles
como se aprecia en la Tabla N? 2. Lu fiebre no
es un hecho muy significativo, avnque algunos pre-
senfan alzas térmicas importantes no siendo de
valor diagnéstico. El pulso presenta grandes fluc-
tuacioncs y se swceden alieraciones importantes
del ritmo respiratorto, tales como respiracién irre-
gular, pcriodos de apnea, paro respiratorio, sage-
rentes de compromiso bulbar.

Entre los sintomas abdominales hay un com-
promiso hepatico, 7 de nucstros pacientes presen-
tan hepatomegalia de gradoe variable, estando nor-
mal s6lo en 1 paciente. Con respecto a otros sin-
tomas abdominales queremos mencionar especial-
mente la ausencia de deposiciones ¥ cuande la hu-
bo corresponde a melena, hecho que no hemos
visto mencionado en la literatura. Creemos que
los hallazgos de melena, aspiracién géstrica he-
morragica y hematemesis, esldn en refucion con el
descenso de la cifra de protrombina,

Los sintomas neuroldgicos son los mas lla-
mativos y tormeniosos. Vale destacar que estas
manifestaciones se alternan y sc suceden sin nin-
gin orden. Es asi que pacientes en sopor presen-

tan crisis convulsiva, quedando en coma con hi-
potonia y luego hacen crisis de hipertonia con irri-
tabilidud, También del cstado de rigidez de des-
cerebracion, pasan al estado dc sopor con hipo-
tonja. En suma, toda esta sintomatologia no tie-
ne ninguna sistematizacion ncurologica.

Conviens destacar, la rapida evolucidn entre
el comienze del cuadeo y ¢l momentoe en que mue-
r¢ ¢l enfermo. En efccto, todos los que fallecen
lo hacen antes del 3.er dia de hospitalizados, te-
niendo el lapso fatal més breve el caso N® 8 y que
fallece a las 13 horas de su ingreso al Hospital.
Esta rapidez hacia et desenlace es frecuentemenie
dstacada en diversas publicaciones (2) (11) (23)
(24).

EXAMENES DE LABORATORIO, (Tabla N? 4).
Hemograma: Ningin paciente presenta anemia.
Como hecho casi constante, se presenta lencoci-
tosis con avmento de baciliformes, en circunstan-
¢ias que clinica y amatomo-patolégicamente no
hay afeccién bacteriana severa que determine esta
alteracion.

Tados tienen cifras de plaquetas normales su-
giriendo que éstas no participan en el fendmeno
themorragiparo digestivo.

Con respecto al LCR, el examen citoldgico
stempre cs normal, también la albimina, alejan-
do con este resultado la presuncion de una me-
ningoencefalitis aguda.

En la actualidad la idea preponderante es que
cn el sindroma dc Reye exista upa insuficiencia
hepitica aguda (2). En este sentido abona el des-
censo de la protrombina. Todos nuestros pacientes
en que se mide la protrombina tienen porcentajes
frapcamente disminuvidos,

También como elemento de evaluacidn de in-
suficiencia hepédtica aguda hemos medido las ci-
fras de glutamina en LCR, La glutamina es el
producto de¢ combinacion cnzimdtica intracelular,
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TABLA N°¢ 4

SINDROME DE REYE Y LABORATORIO

co?
Casas Hemogramao Proirombinag L.C.R. FPlasma  Prucbas Hepdticas Electrolitos Plasmdticos
m Eqg/l
§ " o g . S Bilirubina
No & B o T Boam 2 g 3.0
L iflER T 3 buly o
LR 3 = z S [CECH|CEIL|5F S8 R |8 = ¥
1 14,300 3 54 270,000 40 0,58 [1.39+ 115 [52 5 113
2 23900 29 49 200.000 15 0,20 0,79 0,80 548 123 128 4% 99
3 520¢ 12 30 normales 11 050 125+ l
4 17.3060 19 53 normales 13 |40 0,16 (066% 0951059 091 371 (17 147 43 115
5 26.500 12 a0 112.000 25 41 043% |0.56 % 1,00l 3,15 347 516 |19 137 28 100
3 17.600 40 40 300000 37 18 060+ 048 0,19 389 12 150 39 109
7 20,700 773 110,000 19 (20,5 037 09s* 230) 037 1,23 265 |12 150 54 106
H 12100 19 50 normales 37 44 027 (062 095/0,19 057 184 |16 147 48§ 100

* Pacientes recibicndo soluciones con glucosa.

a nivel de cerebro entre icido glutdmico y amonio.
En la insuficiencia hepética existe una disminu-
cién a nivel hepdtico en la sintesis de urea que
se traduce en un aumento de amenio circulante
que no es utilizado en esta reaccién de sintesis de
urea.

Este exceso de amonio circulante produce una
activacion de la reaccion acido glutdmico - amo-
nio = glutamina, con lo cual disminuye amone-
mia y aumenta [a glutamina a nivel de SNC y a
la vez el dcido ghutdmico es desplazado de su ac-
tividad normal espccialmente en €l metabolismo
y funcién cerebral. En nuestro Hospital Ia cifra
de glutamina en nifics normales tiene un rango
entre 5 y 15mgr/% con un valor promedio de
8 mgr%, cncontrandosc en sujetos cn coma he-
pitico, elevacion de glutamina en LCR, con valor
premedic de 46 mgr% (29).

En nuestros pacientes comeo indice de insufi-
ciencia hepdtica vy retencidn de amonio se deter-
mina la glutaniina en 7 de ellos encontriandose ele-
vada en 5.

La literatura insistc en la evolucién con
hipoglicemia (5) (16) (24), especialmente los
menores de 5 afios (8) v concordante con esa gli-
cemia hay hipoglucorraquia. Varios dec nuestros
pacientes, ticnen cifras de glicemia moderadamen-
te bajas y 3 presentan hipoglucorraquias signifi-
cativamente descendidas, pero la mayoria de los
pacientes cuando s¢ efectuaron estos exdmenes
estaban recibicndo soluciones glucesadas endove-
nosas y a veces corticoides en dosis elevadas.

En la literatura se¢ menciona cf hallazgo de
cifras de uremia elevada (5) (24) (28) y en
cuya patogenia pensamos que fuera prerrenal, se-
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cundaria a deshidratacién, hemorragia digestiva y
uso de corticoides. En 5 de los 6 pacientes en que
sc efectda esta determinacién se la encuentra ele-
vada,

Pruebas hepdiicas: En general evolucionan sin
ictericia, encontrando 2 cases con cifras de bi-
lirrubina discretamente elevada concomitante con
ictericia, Como testimonio del dafio hepitico, las
transaminasas glutdmico pirdvicas s¢ encuentran
elevadas en los 5 casos en que se efectiia esta de-
terminacién, En los primeros pacientes en que no
se realizé esta dosificacion, fue porque este sin-
droma no o asocidbamos a una insuficiencia he-
pitica aguda y sélo lo relacionibamos con un
edema cerebral agudo.

Se estudian electrolitos plasmaticos por presen-
tar vémitos frecuentes, algunos con deshidratacién,
Sin embargo, no los cncontramos alterados en
forma importante. Algunos autores describen hi-
pernatremia e hiperkalemia (7) (28) y hacen in-
dices prondsticos con estos valores,

TrataMiENTO. (Tabla N 5), Se indica
régimen cero, por anteccdentes de vomitos repe-
tidos v por presentar 6 de ellos, manifestaciones
hemorragicas gastrointestinales. Ademis ¢l com-
promiso de conciencia facilita que, en caso de vo-
mito, se produzca aspiracién pulmonar del conte-
nido alimenticio.

Consecuente con esto, la hidrataciéon se man-
tiene por via cndovenosa con soluciones glucosa-
das por la hipoglicemia que presentan, con adi-
cién de electrolitos de acuerdo con la modificacion
de clectrolitograma,



TABLA N? 5
SINDROME DE REYE Y TRATAMIENTO

— -

Terapgutica Sintoratica

 Terapeutica Edema Cerebral

En presencia de crisis convulsiva, sc emplea
fenobarbital sédico en dosis de 10 mgr por kile
de peso, intramuscular o diazepan 0.5 mgr por
kilo de peso, intramuscular.

Inicialmente, pensamos que cl edema cerebral
pudiera ser el causante dc la muerte. Luego las
informaciones dc bibliografia nos oricntaron a la
participacién de la insuficiencia hepdtica aguda
en la patogenia de este sindroma y el tratamiento
se orienta consecucntemente, Con la idea primi-
tiva de edema cerebral tenemos 3 nifios tratados
con nuestro esquenta de manitol y betametasona *.
El caso N® 5 no recibe betametasona ya que es-
taba recibiendo hidrocortisona.

Tratamiento completo de insuficiencia hepa-
tica con neomicina, enema vacuanie y exanguineo
transfusién se efectla en 2 casos. Exanguineo
transfusion exclusiva en 2 casos. En el caso N©
5 después de la segunda exanguineo transfusion
hay un camhio muy favorable en el paciente en
cuanto a su estade general v con una franca me-
joria de su estado de conciencia,

Diversos autores mencionan & la exanguinco
transfusidn como parte del tratamiento de este
sindroma (2) (8) (12) (23) no pudiendo obte-
nerse conclusiones valederas por lo reducido de
cada casuistica; destacamos lo publicado por
Huttenlocher en 1972 (13): de 7 pacientes en
coma profundo y tratados con exangwineo trans-
fusidn, sobreviven 3.

Pross en 1970 describe (22) un lactante de 9
meses con un sindroma de Reye tratado con dia-
lisis peritoneal, obteniendo regresion en forma ra-
pida de los valores de transaminasas y de amo-
nio. Recientemente otros autores han informado
preferencias por este método sohre la exanguineo
transfusion (15) (18).

* Mapitol ev, al 15% 1.5 gr x kgr de peso por dosis cada 4

haras durante 24 horas, Betaroctasona 1o m. 1 mg x kgr p.
dia cada & haoras durante 10 dias.
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Sc ha empleado la asociacién de insulina con
glucosa pensando en la posible patogenia, en que
hay lipolisis excesiva, movilizacidn de grasas y
ausencia de glicdgeno en las células hepaticas (2)
(3). La técnica consisic en la administracidn en-
dovenosa de solucion glucosa al 10%, agregando
una unidad de insulina por cada 5 gr de gluco-
sa a una velocidad de 60 ml/hora, Al mejorar
el pacicnte la insulina se disminuye a una unidad
por cada 10 gr de glucosa (6). Tampoco existen
resultados concluyentes con esta téenica.

Actualmente al poder determinarse aminodci-
dos séricos (14), se ha encontrado hiperamino-
acidemia, con diferencias significativas en log va-
lores entre los que sobreviven y fallecen (10). Hay
también algunos aminoacidos que se encuentran
muy bajos o ausentes, como sucede con la citru-
lina, habiéndoscle cmpleado como medida tera-
péuitca sin resultados claros (4).

La determinacién de aminodcidos ha permitido
observar que aungue no hay un patrén de ami-
neacidemia en las enfermedades hepdticas la me-
tionina y tirosina se encuentran constantemente
elevadas, estando practicamente normales en el
sindroma de Reye (10).

Al tratar de cfectuar una evaluacién de las
distintas terapduticas, creemos muy cierto lo ex-
presado por Reve quien anota textualmente: “me
quedo con la impresion de que nada, aparte de
las medidas sintomdticas ha tenido algin valor”
(25).

ANATOMIA PATOLOGICA. {Tabla N9 6). En
el sindroma de¢ Reye los hallazgos de anatomia
patolégica representan un conjunto de manifesta-
ciones reaccionales inespecificas (2) (5) (24).
Macroscopicamente los hechos mds llamativos
sOn;

1) Edema cercbral, expresado en aumento de

437



TABLA N° &

SINDROMA DE REYE Y ANATOMIA PATOLOGICA

Cerebro
:5 a ::é
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Nota: Las bronconeumonias son hallazgos de auntopsia

sin significacion vomo causal de muoerte.
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peso de la masa encefilica y aplanamiento de las
circunvoluciones,

b) Higado graso, que se manifiesta por colo-
racion amarillenta de las visceras.

Histologicamente, el edema cerebral determi-
na un halo transparente perineural y perivascular.
Concomitantemente se observa congestién y extra-
vasaciones sanguineas quo confieren un aspecto
purparico.

El higado presenta infiltracidn grasa de cuan-
tia variable segin ¢l estado evolutivo del sin-
droma,

La infiltracidn grasa se expresa por pequenas
o grundes vacuolas que desplazan al niicleo del he-
patocito hacia la periferia. Este trastorno es recu-
perable, hecho que comprobamos en un caso con-
trolado con biopsia hepdtica a los 3 meses de evo-
lucién,

El rifién suele responder ocasicnhalmente con
infiltracidn grasa tubular,

La incorporacidn del microscopio electrénico
al cstudio del sindroma de Reye, ha permitido
demostrar alteraciones estructurales de las mito-
condrias (20}.

TABLA N¢ 7
EVOLUCION DEL SINDROMA DE REYE EN LOS DQOS SOBREVIVIENTES

Cuso N? 4 I afio 6 meses

Evolucidén Neuroldgica

30 dia desaparece inconsciencia y signos descerebra-
cion - 7% dia ex neuroldgico normal - marcha va-
cilante.

Hemograma:
Transaminasas:

Evolucién eximenes laboratorio Protrombina:

normal al 82 dia.
ingreso: 371 UK - 89 dia 102 UK - 249 dia: 24 UK
ingreso: 13% - 79 dia 100%.

LCR Glulamina: ingreso: 40 mg. % - 6% dia 6§ mg %.
Glucesa: ingreso: 0,16 gr. ¥ - 3er, dia normal
9¢ dia: degenerucion grasa hepatica intensa.
Evolucion de Biopsia hepatica al 34?2 dia degeneracidén grasa hepitica masiva,
1012 dia: higado normal,
. 9¢ dfa: severa anormalidad que indica hipoxia neureonal difusa
Evolucién de EEG al o ¢ . £a¢ que md pox!
997 dia: lentitud en hemisferio izquierds, que puede estar en
Telacién con sufrimiento neuronal,
Caso N? 5 5 meses
Evolucién Neuroldgica 52 dia desaparece inconsciencia y signos neurolégicos.
Transaminasas: ingreso 516 UK - 3¢ dia 122 UK.

Evolucion exdmenes laboratorio Protrombina;
oty [ITLCR Glutamina:

d

ingreso; 25% - 29 dia 68% - 11° dia 100%.
ingreso: 41 mg% - 8% dia 5,7 mg.

Glicemia: ingreso: 0,56 gr. o - 4% dia normal.
Biopsia hepatica 79 dia: higado graso - espacio porta mormal - venas centro-
lobulillares pormales.
99 dia; sighos de sufrimiento neuronal izquierdo,
Evolucién de EEG al 1002 dia: signos de sufrimiento neuronal difuse moderado ipsa-

rritmia.
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Otro hallazge rclativamente frecuente en es-
tos casos, es la existencia de bronconeumeonia ca-
tarral, que no ticne significacién como causal de
muerte,

EvoLucioN posTERIOR, (Tabla N¢ 7). Los ¢a-
sos N? 4 y 5 que son los pacientes que sobrevi-
ven, presentan un desarrollo sicomotor normal.
Sin embargo, manticnen alteracioncs del EEG en-
contradas a los 100 dias de su enfermedad. En el
caso N? 5 ha aparecido un trazado de ipsarritmia
cuya interpretacidn no esta clara, pudiendo haber-
lo presentado con anterioridad a su enfermedad.
La cstructura hepitica se normaliza cn €l caso
N2 4 con biopsia hepitica practicada a los 101
dias. Es posible que la regencracidn hepdtica hu-
biere ocurrido con anterioridad. En el pacieni
N° 5 no se ha controlado biopsia pero desaparccio
la hepatomegalia que presentaba,

RESUMEN

Se presentan 8 pacientes con una encefalopa-
fia toxica y metamorfosis grasa de visceras: sin-
droma de Reve, ingresados al Hospital Luis Cal-
vo Mackennu en el lapso de 1 ano. Se comenta gue
no se le puede considerar una entidad auionoma,
existiendo diverses sindromas con las mismas ca-
racieristicas que éste; igualmente que su etiolo-
gie 25 desconocida, su patogenia pobremente com-
prendida, siendo lo mds claro su anatomio-paio-
logica.

7 de nuestros pacientes son lactantes; los sin-
tomas prodromicos son de corta evolucion, siendo
el vémitoe siempre constante y €l comproniiso ney-
rolégico el motiva de Ingreso al Hospital, En el
examen fisico se destaca el buen esigdo mutriti-
vo, fiebre, fluctuaciones importantes de pulso y
presion, hepatomegalia, pero no de gran tamaro,
v las manifestaciones neuroldgicas: crisis convul-
siva, hipertonia, hipotonia, sopor, coma. Se men-
ciona el rdpido desenlace fatal de nuestros pacien-
tes, no mds alld del 3.er din, En los exdmenes de
laboratorio, se encuentra una lencocitosis con au-
mento de baciliformes, protrombina descendida,
ghucning en LCR generalmente elevada, hipogli-
cemia € hipoglucorraquia aungue no en forma
consfante, uremia elevada, fransaminasas eleva-
das con bilirrubina generalinente normul; los elec-
trolitos plasmdticos no presentaban alteraciones
significativas.

En el fratamiento se emplea la asocidacion ma-
nitol 'y corticoides en 5 casos. En 4 pacientes se
efectita exanguineo transfusion falleciendo 3 de
éstos. En el grupo que no se realiza exanguineo
transfusién, 4 pacientes, fallecen fambién 3.

Se comentan otras mesédicas de tratamiento
ademds de la exanguineo transfusion, como son la
dialisis peritoneal y la glicosa con insuling. Se

hace mencion de los hallazgos de aminodcidos sé-
ricos,

En la anatomia patoldgica se encuenira ede-
md, congestion y phrpura cerebral con higado gra-
so. En 1 de nuesiros pacientes se encuenifra ri-
Agn graso. Dos pacientes presentan una bronco-
neimonia catarral, sin significacidn comeo causal
de muerie,

Los 2 pacientes que sobreviven presentan un
desarrollo sicomator normal aungue mantienen al-
ieraciones de EEG a los 100 dias. La estructura
hepdtica estd couservadg en uno de AREStros so-
hrevivientes, comprobado con biopsia hepdtica.
En ol otro paciente se presenta un higado de ta-
mario normal,

SUMMARY

8 pucients with cncephalopathy and fatty metamor-
phosis of the visczra: Reye’s Syndrome, that are admit-
ted during a period of one year at Calvo Mackenna
children’s hospital, are discussed.

Tt is explained that the Reye's Syndrome cannot be
considered an autonomous entity, for several syndro-
mes exist with the same characteristics as this one; be-
sides, its ethiology is unknown, its pathogenesis very
poorly understood. What is clearer is its patrology.

7 of our patients are infants. The prodromic syntoms
are of a short evolution, vomiting being always constant
and the neurclogical syntoms, the reason for entering
the Hospital. Wath is revealed in the plupical examina-
tion is ths pood nutritional status, fever, important
changes of pulse and blood pressure, liver enlargment
but not of a biz sizs and neurclogical manifestations:
convulsions, hipertony, hipotony, drowsimss, coma. The
quich evolution toward death withing throe days is
mentioned.

In the faboratory exams, the following in found: a
leukocytosis with a left deviation, a decreased protrom-
bins tinee, gletamine in CSF generally risen, hypoglice-
mia and low sugar content in CSF, through not copstant,
uremis, risen Iransaminases with bilirrubine generally
normal; the serum clectrolytes did not present important
changes. The manitol and corticosteroids association is
employed in five cases. Blood exchanges is performed
in 4 patienig, 3 of which die. 4 patients did not receive
blood exchange, dying 3 of them.

Other forms of treatment besides blood exchanges
are discussad, such as peritonenl dyalisis and glucose with
insuline. The finding of aminoacidemia is mentioned.

Oedema, congesiion and cerebral purpora with fatty
liver are found im the histology. In two patients cata-
rrhal bronchopneumoniz of no importance as a death
cause is Tound.

The two surviving patients have a normal psycho-
motor development, though they have an aliered EEG
after 100 days. The hepatic structure is normal in one
of our survivors, confirmed with hepatic biopsy. A liver
of normal size seen in the other patients.
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