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El 25 de febrero de 1924, el Dr. Arthur Cecil Alport (figura 1), B Figura 2
al acudir a su despacho en el St. Mary’s Hospital de Padding-
ton (figura 2), fue requerido para que visitara a un joven de
14 afos de edad que habia tenido un cuadro de hematuria
macroscopica. El chico, buen deportista, era miembro de la
tercera generaciéon de una familia que habia sido estudiada
anteriormente, en el hospital, por padecer problemas rena-
les. El doctor observaba a través de la ventana el ajetreo cre-
ciente en Praed Street cuando ordend al joven que se quita-
ra la ropa. Poco después, al girar la vista advirtié que no
habia acatado sus 6rdenes. El joven médico que le acompa-
flaba se acercd y le apuntd que no le habia obedecido por- % e ;
que era sordo. - i TEH e | B PReiesetes 3
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St. Mary's Hospital de Paddington a comienzos del siglo XX.

M Figura 1
Arthur Cecil Alport (1880-1959).

La impresion general que le dio el paciente al Dr. Alport fue
buena. Era bastante alto para su edad y con aspecto inteli-
gente. A la palpacién, el choque de la punta cardiaca estaba
situado en la linea media clavicular, los ruidos cardiacos eran
normales y no se escuchaban soplos. La presion arterial sis-
tolica era de 118 mmHg vy la diastdlica, de 55 mmHg.

Una vez concluida la exploracion, le ordend que orinara en
un envase. Después, dirigié el espejo de su microscopio ha-
cia la luz que ingresaba desde el ventanal abierto a Praed
Street. Arthur Cecil percibié que la orina contenia numero-
sos glébulos rojos, unos pocos cilindros granulosos y un gran
numero de cristales de acido Urico. A continuacién, leyé los
resultados de los analisis que su joven ayudante le habia so-
licitado unos dias antes. Los niveles de urea en sangre eran
de 12 mg por 100 c.cm. (sic)'. En el hemograma, se cuanti-
ficaron 5.120.000 glébulos rojos, la tasa de hemoglobina era
del 80% Yy el indice de color, 0,88, es decir, propio de «una
anemia secundaria leve». «Los leucocitos estaban disminui-
dos en numero; en el recuento diferencial, los polimorfonu-
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los linfocitos grandes el 9%; los hialinos, el 2,5%; los eosi-
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mostraba una densidad de 1.015 y era acida, con una can-
tidad de albumina moderada; el cultivo de la muestra ha-
bia sido negativo.

El tratamiento instaurado al joven paciente consistidé en unas
normas dietéticas destinadas a reducir la ingestién de protei-
nas y la prescripcion de la cantidad de citrato de potasio su-
ficiente como para conseguir una orina de reacciéon neutra y
calmar la irritacion del rifén, en lo posible, debido a la pre-
sencia de los cristales de acido Urico.

Arthur Cecil Alport habia nacido el 25 de enero de 1880
en Beaufort West (Cape Province), en Sudafrica. Se gradud
en medicina en la Universidad de Edimburgo en 1905.
Después de la Primera Guerra Mundial, trabajé como es-
pecialista en medicina tropical en el Ministerio de Pensio-
nes de Londres. Publico el libro Malaria and its treatment,
basado en sus experiencias con dicha enfermedad duran-
te la querra. En 1922 fue contratado para trabajar junto
al profesor Federico Samuel Langmead como director ad-
junto de una unidad médica de reciente creacién en el St.
Mary’s Hospital de Paddington.

Los antecedentes existentes en la familia del joven pacien-
te (caso numero 16) eran muy manifiestos. Varios de sus
miembros habian sido previamente estudiados en el hos-
pital porgue algunos de ellos tenian sordera y, en ocasio-
nes, orinaban sangre. La descripcion inicial de las caracte-
risticas clinicas de varios de ellos fue realizada por Leonard
Guthrie? quien utilizd, para su designacion, la expresiéon
«hematuria familiar hereditaria idiopatica o congénita».

En 1915, Arthur F. Hurst (nacido Hertz y obligado a angli-
canizar su apellido en la Primera Guerra Mundial) descri-
bié a otros miembros de la misma familia®. Los pacientes
tenian una nefritis evidente caracterizada por una densi-
dad urinaria baja y la presencia de albimina, sangre y ci-
lindros hialinos y granulosos. La presién arterial estaba in-
crementada y, hacia el final de la evolucion, eran
caracteristicas importantes la anemia, los cambios cardio-
vasculares y el edema; estos casos terminaron en muerte
causada por uremia. Hurst llamé a esta condicion «nefri-
tis hemorragica congénita familiar hereditaria»?. La abue-
la materna del paciente del Dr. Alport habia tenido brotes
de hematuria desde el nacimiento de su primer hijo. Sor-
prendentemente, creia que orinaba sangre cuando comia
pasas negras y bebia vino clarete. Tenia una sordera im-
portante, pero su estado general era excelente.

En mayo de 1924, el Dr. Alport volvié a observar a su pa-
ciente. Las condiciones generales cardiacas y urinarias no
mostraron cambios apreciables. La concentracion de albu-
mina era de 0,075% (sic). Debido a la historia de la fami-
lia en la que constaba que los brotes de hematuria se pro-
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ducian, aparentemente, después de comer pasas negras
de Corinto, fresas y esparragos, realizé una prueba cuta-
nea con extractos de varios tipos de proteinas con la idea
de realizar un tratamiento de desensibilizacién si se de-
mostraba que era alérgico a alguna de ellas. El test fue
positivo (++) para pescado, aves de corral y vegetales con
hoja, como col y lechuga. El galeno prescribié que le fue-
ran retirados esos alimentos de la dieta y afladié un trata-
miento con «peptona medicinal», a una dosis de un gra-
no (1 grain = 64,8 mg), una hora antes del desayuno
durante un mes. El tratamiento fue decepcionante, pues-
to que la orina seguia conteniendo albumina y sangre.

En septiembre de 1925 tuvo un episodio de gripe que se
acompané de un aumento de la hematuria y la albuminu-
ria. El tiempo de coagulacién incrementado era de cinco
minutos. Se indicd tratamiento con lactato célcico, 15 gra-
nos dos veces al dia durante tres meses, aunque no se ob-
servé ningun efecto en el tiempo de coagulacion'. Ahora
al paciente se le prohibié practicar el futbol por la posibi-
lidad de que iniciara un cuadro de uremia.

En investigaciones previas, Buchanan habia obtenido la evi-
dencia experimental acerca de la produccién de sintomas de
nefritis aguda en conejos tras la inyecciéon intravenosa de es-
treptococos no hemoliticos (S. faecalis) obtenidos de dos
pacientes con «nefritis subaguda»*. Debido a esas observa-
ciones, el Dr. Alport inyectd en las venas de dos conejos una
gran dosis compuesta por extractos de cultivos del estrep-
tococo no hemolitico (S. viridans) obtenido de las heces del
paciente por el Dr. Fleming, miembro del Instituto de Pato-
logia del St. Mary’'s Hospital. Los resultados fueron negati-
vos. Los conejos no mostraron sintomas de ningun tipo, de
tal modo que en su orina no se observaron albdmina, san-
gre ni cilindros.

Por consejo de Alexander Fleming (1881-1955), Arthur Ce-
cil Alport viajé en 1937 a El Cairo contratado como profe-
sor de medicina en el Hospital Rey Fuad I, de la Universi-
dad de El Cairo. Como defensor de la justicia social, quedd
horrorizado por las practicas fraudulentas y la corrupcion
gue encontré en Egipto. Estas condiciones fueron el tema
de su libro, One hour of justice: The black book of the
egyptian hospitals. E/ manual tuvo el efecto deseado, en
forma de un proyecto de ley destinado a reformar la Fa-
cultad de Medicina de Egipto. Arthur Cecil Alport murid
en su antiguo hospital, en Londres, el 17 de abril de 1959,
a la edad de 79 afios.

COMENTARIOS

A pesar de la evidencia de tratarse de una enfermedad ge-
nética, Alport pensé que el trastorno observado en su pa-
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ciente y su familia se desencadenaba por una infeccién. Qui-
zas en su mente se encontraban los estudios de la época en
los que se habia demostrado la influencia del estreptococo
betahemolitico en la génesis de la glomerulonefritis aguda
observada en nifios con escarlatina®.

Es notable y poco conocido, dada su importancia en la his-
toria de la medicina, que Alexander Fleming, poco antes de
descubrir la penicilina (septiembre de 1928), colaborara con
Alport en sus estudios experimentales.

La denominada inicialmente nefritis hemorragica familiar he-
reditaria congénita ha pasado a la historia con el epdnimo
de sindrome de Alport, pero no fue este médico quien des-
cribié los primeros casos de sindrome de Alport. En el propio
articulo firmado por este autor, se cita que los primeros ca-
sos de la enfermedad fueron referidos por Dickinson® y Pel”
en el Ultimo tercio del siglo xix. A principios del siguiente si-
glo, Attlee publicé nuevos casos®.

Es necesario comentar un aspecto clinico del paciente referido
por el Dr. Alport, el incremento en su tiempo de coagulacion.
Se han definido dos cuadros de nefritis hereditarias que cur-
san con sordera y anomalias de las plaquetas. La asociacion de
nefritis hereditaria con anomalias de las plaquetas es conocida
con dos epénimos, Epstein y Fechtner. En ambos cuadros exis-

te una nefropatia glomerular progresiva. Insinuar que los pa-
cientes de la familia descrita por Guthrie, Hurst y Alport tenian,
en realidad, uno de estos sindromes no deja de ser temerario,
puesto que, aunque no existe referencia al nimero ni al tama-
fio de sus plaquetas, la evolucion, variable segun el sexo, es la
tipicamente descrita en el sindrome de Alport.
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