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El reflujo gastroesofagico asociado a hernia hiatal puede
presentarse en la clinica bajo formas inhabituales tales
como el sindrome de rumiacion, el sindrome de Sandifer
(esofagitis por reflujo, anemia ferropénica y peculiares mo-
vimientos de torsion de la cabeza) o la denominada triada de
Herbst que incluye anemia ferropénica, hipoproteinemia y
acropaquias. Presentamos un nuevo caso de este excepcio-
nal y llamativo complejo sindromico ya que su desconoci-
miento puede conducir al desarrollo de complicaciones y re-
traso en la correccion quirirgica del reflujo gastroesofagico.
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THE HERBST TRIAD: FINGER CLUBBING,
HYPOPROTEINEMIA AND IRON DEFICIENCY
ANEMIA ASSOCIATED WITH
GASTROESOPHAGEAL REFLUX

Gastroesophageal reflux with hiatal hernia has been as-
sociated with unusual presentations, including rumina-
tion syndrome, Sandifer syndrome (reflux esophagitis,
iron deficiency anemia and head cocking) and the Herbst
triad (iron deficiency anemia, hypoproteinemia and fin-
ger clubbing). We report a new case of this rare disease.
Lack of awareness of gastroesophageal reflux as a possible
cause of these striking symptoms could lead to complica-
tions and delayed surgery.
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INTRODUCCION
En 1976 Herbst et al! describieron 3 nifios con hernia
hiatal, reflujo gastroesofiagico (RGE), esofagitis grave,
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acropaquias, hipoalbuminemia y anemia ferropénica. La
singularidad de la aportacion radicaba en dos aspectos: la
presentacion de acropaquias en ausencia de neumopatia
cronica asociada al reflujo y en el desarrollo de hipopro-
teinemia como consecuencia de la pérdida digestiva de
albimina. Desde entonces son escasisimas las aportacio-
nes bibliograficas sobre este complejo sindromico?3 y
anecdoticas las relacionadas con situaciones clinicas pro-
ximas o incompletas®>.

CAsUIsTICA

Nifia de 6 anos enviada para estudio por sospecha de
fibrosis quistica no refiriéndose antecedentes familiares,
gestacionales o perinatales de interés. Desde las prime-
ras semanas de vida habia presentado vomitos alimenti-
cio-mucosos y procesos catarrales recurrentes. Al ano
de edad era evidente el hipocratismo digital. Desde en-
tonces los vomitos fueron atenuindose hasta “desapare-
cer”, siendo sustituidos por episodios de tos acompana-
dos de la emision de secreciones mucosas de aspecto
herrumbroso surcadas, ocasionalmente, por estrias san-
guinolentas. A los sintomas citados se anaden, solo en
el mes precedente a la consulta, dolor epigistrico y pi-
rosis. Examen fisico. Excelente estado general con ma-
nifiesta obesidad (percentiles de peso y talla > 97), dis-
creta palidez cutaneomucosa, dedos hipocraticos con
un cociente entre la altura de la falange distal del dedo
medio a nivel de la base ungueal y la altura interfalangi-
ca distal (AFD/AIF) de 1,25 (normal = 1) (fig. 1), ausencia
de alteraciones osteoarticulares y normalidad de la aus-
cultacion cardiopulmonar y de la inspeccion rinofaringea.
Examenes complementarios: hemoglobina 8,2 g/dl con
hipocromia y microcitosis; sideremia 15 wg/dl, ferritina
7 ng/l; recuento plaquetario, curva de distribucion del
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Figura 1. Acro-
paquia con indi-
cea/b: 1,25.

Figura 2. Severo reflujo gastroesofdgico asociado a ber-
nia biatal.

volumen de las plaquetas y niveles del factor Von Wille-
brand, normales; proteinas totales 5,1 g/dl, albimina
559%; hemorragias ocultas en heces positivo en distintas
ocasiones; test del sudor repetidamente negativo; para-
metros de funcidén pancreitica y respiratoria normales;
radiografia y tomografia computarizada de térax, nor-
males; radiografia de la mano, articulaciones mayores y
huesos largos, sin artritis ni periostitis; esofagograma:
severo RGE asociado a hernia hiatal (fig. 2); esofagosco-
pia: cardias permanentemente abierto y signos de inten-
sa esofagitis confirmada en el estudio histologico. Los
padres rechazaron la realizacion de pH-metria esofigica
y de investigaciones radioisotOpicas para detectar la sos-
pechada enteropatia pierde proteinas y a tal efecto se
considerd improcedente la realizacion de un aclaramien-
to fecal a-antitripsina dada la existencia de una hemo-
rragia digestiva en actividad.

Comprobada la ineficacia de las medidas conservado-
ras (médicas y posturales), se procedio a la correccion
quirtrgica (fundoplicatura de Nissen) tras la cual se asis-
ti6 a una rdpida remision de la sintomatologia y a la me-
joria de los parametros analiticos. Cinco meses mds tarde
las acropaquias habian desaparecido (cociente AFD/AIF
0,8) y normalizado los niveles de hemoglobina, protei-
nas y albimina asi como los relacionados con el meta-
bolismo del hierro.
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COMENTARIOS

En 1990 Sacher y Staufer acuniaron el término de “trfa-
da de Herbst” para definir la excepcional situacién en la
que el RGE se asocia a hipoproteinemia, anemia ferropé-
nica y acropaquias®. Honraban con ello a los autores que
por primera vez habian descrito tal agrupacion patologi-
cal. Es ésta una circunstancia en la que no extrana el ha-
llazgo de hipoproteinemia y anemia dado que el origen
de ambas tiene facil explicacion en la pérdida del efecto
barrera de la mucosa esofagica inflamada (esofagitis por
reflujo)!-24, pero sorprende el desarrollo de acropaquias
si el RGE no se ha complicado con una neumopatia cro-
nica como resultado de las microaspiraciones recurrentes
a las que el reflujo da origen.

Centrando la atencion en esta deformidad digital, que es
tan llamativa como clasica (dedos hipocraticos), debe co-
mentarse que las acropaquias se asocian a una tan variada
relacion de situaciones patologicas que resulta dificil ima-
ginar un proceso patogénico comun a todas ellas®®,

Como premisa puede asumirse que las acropaquias no
son mas que una forma incompleta o abortiva de la osteo-
artopatia hipertrofica (OAH)3%19 cuadro éste en el que
la citada dismorfia digital se acompana de la proliferacion
peridstica de los huesos tubulares37-10,

Se ha venido admitiendo que el sustrato anatomico de
las acropaquias es la hipertrofia e hiperplasia del tejido
conjuntivo asociadas a hipervascularidad en las falanges
distales® aunque esta por precisar si existe un verdadero
incremento de la vascularidad®. Histéricamente se ha con-
siderado que el desarrollo de estas alteraciones puede
relacionarse con diversos mecanismos (neurogénico,
vascular, hormonal) y/o con la accion de sustancias me-
diadoras (ferritina, prostaglandinas, bradicinina, nucleoti-
dos purinicos, serotonina, factor de necrosis tumoral y
hormona de crecimiento)®81113 En la actualidad se pos-
tula que las alteraciones 6seas que observamos en el
complejo acropaquias-OAH son el resultado de la activa-
cién del binomio plaquetas/endotelio vascular en las
zonas mas distales de la circulacion sistémica; de esta in-
teraccion resultaria la liberacion de sustancias promotoras
del crecimiento de los fibroblastos!415, El desarrollo de
estos acontecimientos serfa imposible en condiciones fi-
siologicas en las que los megacariocitos originados en la
médula 6sea e incorporados a la circulacidon sanguinea se
fragmentan en el 4rbol arterial pulmonar altamente rami-
ficado hasta producir plaquetas. En situaciones patologi-
cas, de las que el paradigma serian los cortocircuitos
vasculares derecha-izquierda, los megacariocitos se incor-
porarian sin fragmentar o insuficientemente fragmentados
al torrente sanguineo y viajarfan con otros elementos for-
mes de la sangre en el flujo axial lo que les permitiria al-
canzar las zonas mis distales de la circulacion sistémica.
Alli impactarian provocando la liberacion de factores de
crecimiento de los fibroblastos y la activacion de las cé-
lulas endoteliales!#!5, Idéntica secuencia final podria de-
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sencadenarse en caso de padecer procesos capaces de
generar por si mismos tales factores en dreas que por su
ubicacion eluden la labor de filtro pulmonar®8.10-15, Sj-
gue especulandose acerca de la naturaleza de estas sus-
tancias promotoras del crecimiento de los fibroblastos:
podrian corresponderse con el denominado factor de cre-
cimiento derivado de las plaquetas (platelet-derived
growth factor, PDGF)!> y/o con el mis recientemente
descrito factor de crecimiento del endotelio vascular
(vascular endotelial growth factor, VEGF)!1%10 que es una
citocina también de origen plaquetario. La candidatura de
este Gltimo se ve reforzada por la comprobacién de que
se trata de un agente angiogénico con accion especifica
sobre las células endoteliales y que es producido en va-
riadas circunstancias patologicas asociadas frecuentemen-
te al desarrollo de acropaquias: cortocircuitos cardiacos
o pulmonares, hipoxia, tumores malignos y otras®10,

Sin embargo, ninguna de las hipdtesis propuestas permi-
te explicar todas las modalidades de acropaquias de origen
esofagico. Estas se han descrito en relacién con tumores
esofagicos malignos!” y benignos'®, acalasial®, estenosis
por ingestion de dlcalis?®, OAH? y RGE asociado o no a
hernia hiatal’?5. Centraindonos en el dltimo grupo, que es
al que puede adscribirse la paciente objeto de esta pre-
sentacion, debe resaltarse que patogénicamente la asocia-
cion de patologia esofigica y acropaquias parece 16gica
cuando el reflujo se complica con una neumopatia croni-
ca de naturaleza broncoaspiratival®?! pero no se ha ofre-

cido una explicacion plausible para las acropaquias de
origen esofagico constituyentes de la triada de Herbst en
ausencia de patologia pulmonar cronica, cortocircuitos
venoarteriales o hipoxemia. Algunos autores han apunta-
do la posibilidad de que en su génesis podrian intervenir
fenébmenos “neurogénicos”, incluyendo estimulacién va-
gal3, pequenos cortocircuitos interauriculares que se abri-
rian al elevarse la presion en la auricula derecha (CJ. Di-
kinson: comunicacién personal), y mediastinitis reactiva
por contigtiidad con el esofago inflamado (esofagitis)!,
pero son especulaciones no basadas en datos conclu-
yentes (fig. 3).

Revisando las escasas aportaciones publicadas en las
que las acropaquias surgen en el curso de un RGE seve-
ro asociado a anemia e hipoproteinemial-3, resulta que de
los tres descritos por Herbst et al!, uno padecia sindrome
de Sandifer y los otros dos rumiacion; de los 2 casos de
Sacher y Stauffer, el primero antecedentes de rumiacion y
el segundo sindrome de Sandifer?. La Gltima aportacion
hallada en la literatura médica se refiere a una nifia de
9 anos de edad con parlisis espastica cerebral por anoxia
perinatal y OAH plenamente desarrollada3. Merece des-
tacarse que la paciente descrita en esta presentacion no
sufria ninguna de estas patologias asociadas.

Cabe concluir que la triada de Herbst es una situacion
clinica excepcional relacionada con el RGE cuya singula-
ridad radica, por una parte, en el desarrollo de acropa-
quias en ausencia de la esperable neumopatia cronica
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broncoaspirativa y, por otra, en que su desaparicion tras

la cirugia correctora permite atribuir su desarrollo a la

esofagitis. Por altimo, subrayar que la esofagitis secun-
daria a un RGE severo, asociado o no a hernia hiatal,
debe ser incluida en el diagnéstico diferencial de las
acropaquias!? asi como en el de las hipoproteinemias
e hipogammaglobulinemias por enteropatia pierde pro-
teinas?,
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