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Sin duda que el Sindroma de Reye (24) re-
prcsenta una entidad cuva caracteristica esencial
es una encefalopatia con degeneration grasa de
visceras, fundamentalmente higado y otras como
rinon, pancreas, miocardio. Sin embargo, al re-
visar la literarura, se encuentran otras entidades
con distintos nombres y que se corresponden con
las caracteristicas ya enunciadas con encefalo-
patia y degeneracion grasa de visceras, algunas de
ellas con etiologia conocida, otras concomitantes
con enfermedades especificas (Varicela) y otras
de causas totalmente desconocidas. La Tabla N?
1 representa un intento de sistematizacion de es-
tas entidades.

La enfermedad por vomitos en Jamaica (2)
descrita ya en 1917, produce un cuadro de vomi-
tos profusos, y muerte rapida, desencadenada por
una toxina vegetal que se encuentra en una planta
llamada Bligea Sapida y que es rauy apetecida por
los Jamaicanos. La esteatosis hepatica (27) es
una entidad metabolica familiar descrita en 1969
en 3 hermanos que fallecen con signos de encefa-
lopatia, esteatosis hepatica y vacuolas grasas en
rinon. Se postula una falla en la sintesis de lipopro-
teinas con acurnulacion grasa en el higado. En
1966 Peremans (21) describe otro Sindroma fa-
miliar sugiriendo que se trata de una enfermedad
genetica recesiva. La fiebre de Jamshedpur fue des-
crita en la India con etiologia desconocida. La in-
toxication por callampas origina una entidad con
lesiones semejantes y fatal en horas, producida
por una varicdad 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 scmejante a lo descrito por Reye,
llamandolo White Liver Disease. La encefalopatia
por Varicela (8) corresponde a una afeccion en
1 Dcpartamenlo de Pediatria. Hospital Luis Calvo Mackenna.

'* Anatomo-pat61ogo, Hospital L. Calvo Mackenna.

que no hay inflamacion ni desmielinizaci6n cere-
bral. En Tailandia se presenta un cuadro con ca-
racter de epidemia que es la primera causa de
muerte en ninos de 1 a 6 anos en una region
de ese pais, causado por un hongo (aspergillium)
productor de una aflatoxina que determina una
encefalopatia con degeneracion grasa de visceras.
Esta entidad ha sido reproducida en animates
de experimentation (19).

Finalmente diversos tipos de virus, ademas
de varicela, han sido planteados como agentes
causales de la encefalopatfa 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
dc Reye no sea una entidad autonoma.

En esta ocasion vamos a considerar la forma

T A B L A N? 1

SINDROMA DE ENCEFALOPATIA Y
DEGENERACION GRASA DE VISCERAS

Sindroma Etiologia propuesta

Sindroma Reye
Enfermedad por v6mitos

en Jamaica
Esteanosis hepatica
Sindroma Peremans
Fiebre Jamshedpur
Intoxication por callampas
White liver disease
Encefalopatia por varicela
EFDV en Tailandia
Encefalopatia y degeneraci6n

grasa de visceras

desconocida

toxina vegetal
defecto enzimatico
defecto enzimatico
desconocida
toxina amanita phalloides
desconocida
varicela
aflatoxina

viral.

Adaptado de L. C. Olson.
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dc encefalopalia y metamorfosis grasa de visceras
conocida como Sindroma de Reye. En 1929 Brain,
Hunter y Turnbull (2) dcscriben en enfermedades
tipo encefalitis, la concomitancia de edema ce-
rebral agudo e hfgado graso. Es solamcnte en los
tiltimos 11 afios desde la publicacion inicial de
Reye en 1963 que esta entidad se ha defmido en
forma algo mas precisa. Sin embargo, hasta cste
momento numerosos aspcctos de ese Sindroma no
tienen una rcsolucion clara, tales como la etiologia
quc es absolutamente desconocida y su patogenia
pobrcmentc comprcndida. No existen parametros
claros, ya sea clmicos o de laboratorio, que pcr-
mitan formular un pronostico y finalmente la efi-
cacia de difcrentes terapeuticas son extraordina-
riamente dificiles de evaluar. Taf vez, lo unico
conocido con cierta precision sean los hallazgos
anatomo-patologicos (17).

No pretendemos citar la enorme literatura ex-
tranjera, pero si queremos destacar 2 publicacio-
ncs nacionales: una de ellas, una revision anatomo-
clinica de Ariztia en 1965 (1), que analiza 72
casos dc nifios fallecldos entre 1956 a 1963 con
severe compromiso del Sistema Nervioso Central
dc los cuales 23 presentaban degeneration grasa
de higado. En 1971 Horwitz (11) analiza 4 casos
de Sindroma de Reye de los cuales 2 fallecen y
2 sobreviven.

Se prcsentan 8 casos ingresados al Hospital
Luis Calvo Mackenna entre Julio de 1973 y Julio
de 1974.

Se analizan los sintomas prodr6micos, enten-
diendo por tal los sintomas que precedieron al in-
greso al Hospital. Luego se revisan los sintomas
y hallazgos fisicos de la enfermedad ya instalada,
a continuation se muestran los examenes de labo-
ratorio y la terapeutica empleada, y finalmente
se describen los hallazgos de anatorma patologica
ya sea por biopsia o necropsia.

Se encuentra (Tabla N? 2) que no hay inci-
dcncia de scxo y que se trata de ninos meno-
res, de preferencia lactantes, aunque se mencionan
en la literatura casos ocurridos en nifios de hasta
15 anos (8). En nuestros casos no hay inciden-
cia estacional descartando alguna relation epi-
demiologica.

Los sintomas prodromicos son de corta evo-
lution, 5 casos tienen signologia dc catarro respi-
ratorio alto, seguido de vomitos, sintoma siempre
presente, variable en frecuencia, generalmente in-
tense y a veces con caracter hemorragico. A conti-
nuacion y solo en horas, se presenta en forma dra-
matica y tormentosa el compromiso de sistema
nervioso central con irritebilidad, sopor y/o crisis
convulsiva, pasando rapidamente a la inconscien-
cia, forma en que ingresan 3 de nuestros pacien-
tes. Es este rapido compromiso neurologico el
que determina la concurrencia inmediata al hos-
pital.

Se revisan drogas administradas buscando al-
gun toxico o farmaco empleado y su posible re-
lacion en la production del cuadro. Se describe
quc la aspirina es capaz de producir en dosis
elevada, aumento de transaminasas, hipoglicemia,
y descenso de protrombina (10) hallazgos de la-

T A B L A N9 2

SINDROME DE REYE Y SINTOMAS PRODROMICOS

Casos
N? Sexo Edad

1 F 9 ms.

2 F 4 a.

3 F 1 a 2ms.
4 M 1 a 5 ms.

5 M 5ms.

Fecha
Ing re so

15.7.73

8.10.73

10.11.73
15.1.74

17.3.74

Sintomas Prodr6micos *

24 horas: hospitalizado por bronquitis obstructiva - 8 horas
2 Hcmatemcsis - seguida de sopor y polipnea

24 horas: tos y polipnea - A continuaci6n 1 Votnito - so-
por y crisis convulsiva

24 horas: tos - vomitos jrccuentes - irritabilidad
96 horas: coriza - fiebre - 48 horas vdmitos - 24 horas so-

por - Ilega inconsciente
120 horas: coriza - fiebre - 72 horas vomitos - 24 horas

polipnea - ictericia leve - Ilega inconsciente

Medicamentos
Administrados

Isoproterenol

Penicilina

Espasmo Cibalgi-
na (R) 2 veces
Aspirina 400 mgr

x 2 dias
Piptal (R)

Inmediat (R)

M 2 a 4ms, 14.6.74 72 horas: vomitos mcoercibles - constipation - compromiso
sensorio progresivo

M 4ms. 29.6.74 24 horas: fiebre - vomitos incoercibles - sopor
F 1 a 8 ms. 13.7.74 12 horas: fiebre - vomitos frecuentes - irritabilidad - Ilega

inconsciente

* Sintomas que precedieron al ingreso al hospital. M: masculine. F: femenino.
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T A B LA N? 3
SINDROME DE REYE. HALLAZGOS FISICOS Y EVOLUCION

boratorio, que como vcrcmos. se modifican de
manera similar en este sindroma. Solo 1 de nues-
tros pacientes recibio ima dosis de aspirina de
50 mg por kilo de peso durante 2 dias tenicndo
un prodrome de 120 boras. Por lo tanto no se
puede imputar a la aspirina como causante etiolo-
gico.

SINTOMATOLOGIA. (Tabla N? 3). Esquemati-
camente bemos dividido los sintomas en genera-
les, abdominales y neurologicos.

Llama la atencion el buen desarrollo pondoes-
tatural, salvo en el caso N^ 2 que es un prees-
colar desnutrido. La presion arterial sc mantienc
dentro de valores normalcs, aun en aquellos pa-
cientes que prescntan deshidratacion y que corres-
ponde a los que manifiestan vomitos incocrcibles
como se aprecia en la Tabla N° 2. La fiebre no
es un becbo muy significative, aunque algunos pre-
sentan alzas termicas importantes no siendo de
valor diagnostico. El pulso presenta grandes fluc-
tuacioncs y se suceden alteracioncs importantes
del ritmo respiratorio, tales como respiracion irre-
gular, periodos de apnea, paro respiratorio, suge-
rentes de compromise bulbar.

Entre los sintomas abdorainales hay un com-
promiso hepatico, 7 de nucstros pacientes presen-
tan hepatomegalia de grado variable, estando nor-
mal solo en 1 pacientc. Con respecto a otros sin-
tomas abdominales queremos mencionar especial-
mente la ausencia de deposiciones y cuando la hu-
bo corresponde a melena, hecho que no hcmos
visto niencionado en la literatura. Creemos que
los hallazgos de melena, aspiracion gastrica he-
morragica y hernatemesis, estan en relacion con el
dcscenso de la cifra de protrombina.

Los sintomas neurologicos son los mas lla-
mativos y tormentosos. Vale dcstacar quc estas
manifestaciones se alternan y se suceden sin nin-
gun orden. Es asi quc pacientes en sopor prcsen-

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

Conviene deslacar, la rapida evolucion entre
el comicnzo del cuadro y el momento en quc rnue-
re el cnfermo. En efccto, todos los que fallecen
lo hacen antes del 3.cr dia de hospitalizados, te-
niendo el lapso fatal mas breve el caso N*? 8 y quc
fallece a las 13 horas de su ingreso al Hospital.
Esta rapidcz bacia el desenlace es frecuentemente
dstacada en diversas publicaciones (2) (11) (23)
(24).

EXAMENES DE LABORATORIO. (Tabla N? 4).

Hemograma; Ningun paciente presenta anemia.
Como hecho casi constante, sc presenta leucoci-
tosis con au men to de baciliformes, en circunstan-
cias que clinica y anatomo-patologicamente no
bay afeccion bacteriana severa que determine esta
alteracion.

Todos tienen cifras de plaquetas normales su-
giriendo que estas no participan en el fenomeno
jhemorragiparo digestive.

Con respecto al LCR, el examen citologico
siempre cs normal, tambien la a!bumina, alejan-
do con esle rcsultado la presuncion dc una rne-
ningoencefalitis aguda.

En la actualidad la idea preponderante es que
en el sindroma dc Reye exista una insuficiencia
bepatica aguda (2). En este sentido abona el des-
censo de la protrombina. Todos nuestros pacientes
en que se mide la protrombina tienen porcentajes
francamente disminuidos.

Tambien como elemento de evaluacion de in-
suficiencia bepatica aguda bemos medido las ci-
fras de glutamina en LCR. La glutamina es el
producto dc combinacion cnzimatica intracelular,
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T A B L A N9 4

SIN DROME DE REYE Y LABORATORIO

Casos Hcmograma Protrombina L. C. R. Plasma Pruebas Hepdticas
CO2

Electrolitos Plasmdticos
m Eg II

AT?

1
2
3
4
5
6
7
8

tT)

o v» g

0 ^ i: a
a o 3 ?

M ^ £ "£

14.300 3 54 270.000
23.100 29 49 200.000
5.200 12 30 normales

40

17.300 19 53 normales 13
26.500 12 60 112.000 25
17.600 40 40 300.000 37
20.700 7 73 110.000
12.100 19 50 normales

19
37

3

a ^ Q g
4 6i -1 .

O £ O Si

0,58

'5 .2

r^ ^ ^ i-
W &0 hj to

1,39*
15 0,20 0,79 0,80
11 0,90 1,25*
40 0,16
41 0,45
18
20,5 0,37
44 0,27

0,66 * 0,95
0,56* 1,00
0,60 * 0,48
0,96 * 2,30
0,62 0,95

Bilirubina

P K« *0 fe 0

| 15 152 5 113
548

0,59 0,91 371
3,15 3,47 516
0,19 3,89
0,37 1,23 295
0,19 0,57 184

23 128 4,9 99

17 147 4,3 115
19 137 2,8 100
12 150 3,9 109
12 150 54 106
16 147 4,8 100

Pacientes recibiendo soluciones con glucosa.

a nivel de cerebro entre acido glutamico y amonio.
En la insuficiencia hcpatica existe una dismimi-
cion a nivel hepatico en la sintesis de urea que
se traduce en un aumento de amonio circulante
que no es utilizado en esta reaccion de sintesis de
urea.

Estc exccso de amonio circulante produce una
activation de la reaccion acido glutamico + amo-
nio — glutamina, con lo cual disminuye amone-
mia y aumenta la glutamina a nivel de SNC y a
la vez el acido glutamico es desplazado de su ac-
tividad normal espccialmente en el metabolismo
y funcion cerebral. En nuestro Hospital la cifra
de glutamina en nifios normales tiene un rango
entre 5 y 15mgr/% con un valor promedio de
8 mgr%, encontrandose en sujetos en coma he-
patico, elevacion de glutamina en LCR, con valor
promedio de 46 mgr% (29).

En nuestros pacientes como indice de insufi-
ciencia hepatica y retencion de amonio se dcter-
mina la glutamina en 7 de ellos encontrandose elc-
vada en 5.

La literatura insiste en la evolucion con
hipoglicemia (5) (16) (24), especialmente los
menores dc 5 anos (8) y concordante con esa gli-
cemia hay hipoglucorraquia. Varies dc nuestros
pacientes, ticncn cifras de glicemia moderadamen-
te bajas y 3 presentan hipoglucorraquias signifi-
cativamcnte descendidas, pero la mayoria de los
pacientes cuando sc efectuaron estos examenes
estaban recibiendo soluciones glucosadas endove-
nosas y a veces corticoides en dosis elevadas.

En la literatura se menciona el hallazgo de
cifras de uremia elevada (5) (24) (28) y en
cuya patogenia pcnsamos que fuera prerrenal, se-

cundaria a deshidratacion, hemorragia digestiva y
uso dc corticoides. En 5 de los 6 pacientes en que
sc efectua esta determinacion se la encuentra ele-
vada,

Pruebas hepdlicas: En general evolucionan sin
ictericia, encontrando 2 casos con cifras de bi-
lirrubina discretamente elevada concomitante con
ictericia. Como testimonio del dano hepatico, las
transaminasas glutamico piruvicas se encuentran
elevadas en los 5 casos en que se efectua esta de-
terminacion. En los primeros pacientes en que no
se realizo esta dosificacion, fue porque este sin-
droma no lo asociabamos a una insuficiencia he-
patica aguda y solo lo relacionabamos con un
edema cerebral agudo.

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

TRATAMIENTO. (Tabla N? 5). Se indica
regimen cero. por anteccdentes de vomitos repe-
tidos y por prescntar 6 de ellos, manifestacioncs
hemorragicas gastrointestinales. Ademas el com-
promiso de concicncia facilita que, en caso de vo-
mito, se produzca aspiracion pulmonar del conte-
nido alimenticio.

Consecucnte con esto, la hidratacion se man-
tiene per via cndovenosa con soluciones glucosa-
das por la hipoglicemia que presentan, con adi-
cion de elcctrolitos dc acuerdo con la modificacion
dc clectrolitograma.
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T A B L A N? 5

SIN DROME DE RE YE Y TRATAMIENTO

En presencia de crisis corwulsiva, se eraplea
fenobarbital sodico en dosis de 10 mgr por kilo
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
participacion de la insuficiencia hepatica aguda
en la patogenia de este sindroma y el tratamiento
se orienta consecucntemcnte. Con la idea primi-
tiva de edema cerebral tenemos 5 ninos tratados
con nuestro esquema de manitol y betametasona *.
El caso N<? 5 no rccibe betametasona ya que es-
taba recibiendo hidrocortisona.

Tratamiento completo de insuficiencia hepa-
tica con neomicina. enema vacuante y exangumeo
transfusion se efectua en 2 casos. Exangumeo
transfusion exclusiva en 2 casos. En el caso N°
5 despues de la segunda exanguineo transfusion
hay un cambio muy favorable en el paciente en
cuanto a su estado general y con una franca me-
joria de su estado de conciencia.

Diversos autores mencionan a la exanguineo
transfusion como parte del tratamiento de este
sindroma (2) (8) (12) (23) no pudiendo obte-
nerse conclusiones valederas por !o reducido de
cada casuistica; destacamos lo publicado por
Huttenlocher en 1972 (13): de 7 pacientes en
coma profundo y tratados con exanguineo trans-
fusion, sobreviven 5.

Pross en 1970 describe (22) un lactantc de 9
meses con un sindroma de Reye tratado con dia-
lisis peritoneal, obteniendo rcgresion en forma ra-
pida de los valores de transaminasas y de arno-
nio. Recientemente otros autores ban informado
preferencias por este metodo sobre la exanguineo
transfusion (15) (18).

* Manilol e.v. al 15% 1.5 gr x kgr dc peso por dosis cada 4
haras dura rile 24 horas. Bctamctasona i. m. 1 rng x kgr p.
dia cada 6 horas duranle 10 dias.

Sc ha empleado la asociacion de insulina con
glucosa pensando en la posible patogenia, en que
hay lipolisis exccsiva, movilizacion de grasas y
ausencia de glicogeno en las celulas hepaticas (2)
(3). La tecnica consiste en la administracion en-
dovenosa dc 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 paciente la insulina se disminuye a una unidad
por cada 10 gr de glucosa (6). Tampoco existcn
resultados concluyentes con esta tecnica.

Actualmente al poder determinarse aminodci-
dos scricos (14), se ha encontrado hiperamino-
acidemia, con diferencias significativas en los va-
lores entre los que sobreviven y fallecen (10). Hay
tambien algunos aminoacidos que se encuentran
muy bajos o ausentes, como sncede con la citru-
lina, habiendosclc empleado como medida tera-
peutica sin resultados claros (4).

La dcterminacion de aminoacidos ha permitido
observar que aunque no hay un patron de ami-
noacidemia en las enfermedades hepaticas la me-
tionina y tirosina se encuentran constanternente
elevadas, estando practicamente normales en el
sindroma de Reye (10).

Al tratar de efectuar una evaluacion dc las
distintas terapeuticas, creemos muy cierto lo ex-
presado por Reye quien anota textualmente: "me
quedo con la impresion de que nada, aparte de
las medidas sintomaticas ha tenido algun valor"
(25).

ANATOMIA PATOLOGICA. (Tabla N"? 6). En
el sindroma dc Reye los hallazgos de anatomia
patologica representan un conjunto de manifesta-
ciones rcaccionales inespecificas (2) (5) (24).
Macroscopicamente los hechos mas llamativos
son:

a) Edema cerebral, expresado en aumento de
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T A B L A

S1NDROMA DE REYE Y ANATOMIA PATOLOGICA

C e r e b r o

Casos £
\TO &Q
I\- K

O

a •§ c ^§ g

*•• ^j .S? Q -3 ^ "a ^

2 + 4- — +4- +4- 4-4- —
3 ++ + +4- + + + — —

7 + 4 - 4 - 4 - 4 - 4 - +4- 4-4- — —
8 ] i i r i i 1 _L. 'H — 1 — r "1 — r i — r i —

Las bronconeumonias son hallazgos de autopsia
sin signlficacion como causal de muerte.

peso de la masa encefalica 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 congestion y extra-
vasaciones sanguineas quc confieren un aspecto
purpurico.

El higado presenta infiltracion grasa de cuan-
tia variable scgiin el estado evolutivo del sin-
droma.

La infiltracion grasa se expresa por pequenas
o grandes vacuolas que desplazan al nucleo del he-
patocito hacia la periferia. Este trastorno es recu-
pcrable, hecho quc comprobamos en un caso con-
trolado con biopsia hepatica a los 3 meses de evo-
lucion.

El rinon suele responder ocasionalmente con
infiltracion grasa tubular.

La incorporacion del microscopio electronico
al cstudio del sindroma de Reye, ha permitido
demostrar alteraciones estructurates dc las mito-
condrias (20).

Caso N?

T A B L A N1? 7

EVOLVC1ON DEL SINDROMA DE REYE EN LOS DOS SOBREVIVIENTES

1 ano 6 meses

Evoluci6n Neurol6gica 3" dfa desaparece inconsciencia y signos descerebra-
cion - 7" dia ex neurologico normal - marcha va-
cilante.

Evoluci6n examenes laboratorio

Hemograma:
Transaminasas:
Protrombina:

Glutamina:
LCR

Glucosa:

normal al 8? dia.
ingreso: 371 UK - 8? dia 102 UK - 24? dia: 24 UK
ingreso: 13% - 7? dia 100%.
ingreso: 40 mg. % - 6"? dia 6 mg %.
ingreso: 0,16 gr. Mo - 3er. dia normal.

9? dia:
Evolucion de Biopsia hepatica al 34? dia

101? dia:

degeneracion grasa hepatica intensa.
degeneraci6n grasa hepatica masiva.
higado normal.

Evoluci6n de EEG al
9? dia:
99? dia:

severa anormalidad quc indica hipoxia neuronal difusa
lentitud en hcmisfcrio izquierdo, que puede cstar en
rclacion con sufrimiento neuronal.

Caso N? 5 5 meses

Evolucion Neurologica

Transaminasas:
Evoluci6n examenes laboratorio Protrombina:

• l i p M l 1 ' LCR Glutamina:•, i i • . \ \ * ; t. k •
Glicemia:

Biopsia hepatica

Evolucion de EEG al

7? dia:

9? dia:
1009 dia:

51? dia desaparece inconsciencia y signos neuro!6gicos.

ingreso 516 UK - 5? dia 122 UK.
ingreso: 25% - 2? dfa 68% - 11? dia 100%.
ingreso: 41 mg% - 8? dia 5,7 mg%.
ingreso: 0,56 gr. %o - 4? dia normal.

higado graso - cspacio porta normal - venas centro-
lobulillarcs normales.

signoi de sufrimiento neuronal izquierdo.
signos de sufrimiento neuronal difuso moderado ipsa-
rritmia.
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Otro hallazgo rclativamente frecuente en es-
tos casos, es la existcncia de bronconeumonia ca-
tarral, quc no ticnc signification como causal de
muerte.

EVOLUCION POSTERIOR. (Tabla N? 7). Los ca-
sos N9 4 y 5 que son los pacientes que sobrevi-
vcn, prescntan un desarrollo sicomotor normal.
Sin embargo, manticnen alteracioncs del EEG en-
contradas a Jos 100 dias de su enfermedad. En el
caso N° 5 ha aparecido un trazado de ipsarritmia
cuya interpretation no esta clara, pudiendo habcr-
lo presentado con anterioridad a su enfermedad.
La cstructura hepatica se normaliza en el caso
N° 4 con biopsia hepatica practicada a los 101
dias. Es posible que la regeneration hepatica hu-
biere ocurrido con anterioridad. En el paciente
N° 5 no se ha controlado biopsia pcro desaparecio
la hepatomegalia que presentaba.

RESUMEN

Se prescntan 8 pacientes con una encejalopa-
tia toxica y metamorfosis grasa de visceras- sin-
droma de Reye, ingresados al Hospital Luis Cal-
vo Mackenna en el lapso de 1 ano. Se comenta que
no se le puede considerar una entidad autonoma,
existiendo diversos sindromas con las mismas ca-
racteristicas que este; igualmente que su etiolo-
gia es desconocida, su patogenia pobremente com-
prendida, siendo lo mas claro su anatomia-pato-
logica.

7 de nuestros pacientes son laclanies; los sin-
tomas prodromicos son de corta evoluclon, siendo
el vomito siempre constante y el compromiso neu-
rologico el motlvo de ingreso al Hospital, En el
examen fisico se destaca el buen estado nutriti-
vo, fiebre, jluctuaciones importantes de pulso y
presion, hepatomegalia, pero no dc gran tamano,
y las manifestaciones nenrologicas: crisis convul-
siva, hipertonia, hipotonia, sopor, coma. Se men-
ciona el rdpido desenlace fatal de nuestros pacien-
tes, no mas alia del 3.er did. En los exdmenes de
laboratorio, se encuentra una lencocitosis con au-
mento de baciliformes, protrombina descendida,
glutamina en LCR generalmente elevada, hipogli-
cemia e hipoglucorraquia aunque no en forma
constante, uremia elevada, transaminasas eleva-
das con bilirrubina generalmente normal; los elec-
trolitos plasmdticos no presentaban alteraciones
signijicativas.

En el tratamiento se emplea la asociacion ma-
nitol y corticoides en 5 casos. En 4 pacientes se
efectua exanguineo transfusion falleciendo 3 de
estos. En el grupo que no se realiza exanguineo
transfusion, 4 pacientes, fallecen tamhien 3.

Se comentan otras metodicas de tratamiento
ademds de la exanguineo transfusion, como son la
dialisis peritoneal y la glucosa con insulina. Se

hace mencion de los hallazgos de aminodcidos se-
ricos.

En la anatomia patologica se encuentra ede-
ma, congestion y purpura cerebral con higado gra-
so. En 1 de nuestros pacientes se encuentra ri~
hon graso. Dos pacientes presentan una bronco-
neumonia catarral, sin significaci6n como causal
de muerte.

Los 2 pacientes que sobreviven presentan un
desarrollo sicomotor normal aunque mantienen al-
teraciones de EEG a los 100 dias. La estructura
hepatica estd conservada en uno de nuestros so-
brevivientes, cornprobado con biopsia hepatica.
En el otro paciente se presenta un higado de ta-
mano normal.

SUMMARY

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

It 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 neurological syntoms, the reason for entering
the Hospital. Wath is revealed in the plupical examina-
tion is the good nutritional status, fever, important
changes of pulse and blood pressure, liver enlargment
but not of a big size and neurological manifestations:
convulsions, hipertony, hipotony, drowsimss, coma. The
quich evolution toward death withing thrcfe days is
mentioned.

In the laboratory exams, the following in found: a
leukocytosis with a left deviation, a decreased protrom-
bine tinee, glutamine in CSF generally risen, hypoglice-
mia and low sugar content in CSF, through not constant,
uremia, risen transaminases with bilirrubine generally
normal: the serum electrolytes did not present important
changes. The manitol and corticosteroids association is
employed in five cases. Blood exchanges is performed
in 4 patients, 3 of which die. 4 patients, did not receive
blood exchange, dying 3 of them.

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

Oedema, congestion and cerebral purpura with fatty
liver are found in the histology. In two patients cata-
rrhal bronchopneumonia of no importance as a death
cause is found.

The two surviving patients have a normal psycho-
motor development, though they have an altered 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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