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Sefiores Académicos:

Sefiores Consejeros:

Sefiores Profesores:

Al presentaros este trabajo objeto de mi tesis
para optar el titulo de doctor en medicina seame
permitido expresar mi sincero agradecimiento ha-
cia los maestros que me ensefiaron y me guiaron
en la dificil carrera que he abrazado con gran
vocacién, quizas no pueda corresponder como hu-
biera deseado a los que en esta forma me honra-
ron con ciencia; y consejos.

El trabajo que voy a presentar a la considera-
cion de vosotros es un tema nuevo que ha sido
entresacado en los Gltimos anos del grupo de las
atrofias musculares de origen mielopatico.

Charcot dividia estas atrofias musculares pro-
gresivas en dos grupos que comprenden:
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Poliomietis aguda
protopéticas z Atrofla tipo Charcot. Marie

Atrofias Poliomietis crénica, ete.
musculares
progresivas , Paquimeningitis cervical hi-
\ pertrofica.
deuteropiticas | Esclerosis lateral amiotréfica
Siringomielia

Esclerosis en placa, etc. etc.

Es al primer grupo al que pertenece la afeccién
de la cual he de ocuparme; esta caracterizada
por una localizacién en los cuernos anteriores sin
tomar nunca las otras regiones de la médula, es
una afeccién puramente sistematizada; el segundo
grupo comprende todas las afecciones que secun-
dariamente toman los cuernos anteriores después
de haber tomado las otras porciones de la mé-
dula.

Dividiré mi trabajo para su mejor comprensién
en 6 capitulos que comprenderan:

1. Etiologia.

2.°Anatomia patolégica.

3.© Sintomatologia.

4. Diagnéstico.

5.2 Pronoéstico.

6. Tratamiento.

Antes de terminar estas lineas y siguiendo una
vieja costumbre la de rememorar en este lugar
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a las personas a quienes llegan nuestro agrade-
cimiento y amistad; a todas mi agradecimiento
sincero.

Seame permitido expresar al Dr. Alfredo Lanari
de quien siempre recibi lecciones y consejos, que
me dispensa el honor de acompaifiarme en este
acto y a cuyo lado he pasado tres afios en su
sala del Hospital de Clinicas mi agradecimiento
mas profundo v decidido. A los jefes de clinica
Dr. Juan M. Obarrio caballero sin tacha, caracter
franco, de quien no puedo decir sino palabras ha-
lagadoras vy al Dr. Vicente Dimitri de quien he
recibido un buen material intelectual v lecciones
provechosas, lleguen hacia ellos mi gratitud. A
mis compafieros de hospital de quienes no he re-
cibido sino pruebas de amistad y de compafieris-
mo me hago un deber agradecerles en este lugar
la amistad con que siempre supieron tratarme.







Etiologia

Afeccion medular a localizacion en los cuernos
anteriores observada en adultos ha hecho pensar
en los ultimos afies en un origen infeccioso o to-
xico siguiendo las leyes generales de patologia
que hoy rigen; buscar esta causa toxica o infec-
ciosa ha sido la labor seguida en estos tultimos
anos.

La puncion lumbar, linfocitosis, reaccion Was-
sermann, etc., etc., han sido estudiados en estos
enfermos; en algunos los antecedentes precisos
v claros han facilitado la tarea, en otros que ne-
gaban antecedentes los medios de laboratorio han
dado resultados positivos. André Leri en el XIII
Congreso de médicos alienistas y neurologistas
reunidos en Bruselas el 1.0 de Agosto de 1903
ha sostenido el origen especifico de la afeccidn,
presenta para ello 30 casos en los cuales o hien
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los datos dados por los enfermos o los métodos
. de laboratorio u otras manifestaciones que pre-
sentaban hoy admitidas como de origen especi-
fico (glositis gomosa, irido-coroidilis a repeticion
han hecho afirmar a Leri o] origen sifilitico.

No se puede hacer la diferenciacién entre las
meningo-mielitis sifiliticas y lag alrofias muscu-
lares mielopaticas A ran-Duchenne como se ha pre-
tendido, basado, en e] dolor, la paresia Precedien-
do la atrofia, la mas corta duraci(’)n; muchas ve-
ces el dolor por ser minimo pasa desapercibido,
es dificil saber gj la atrofia comenzo antes que
las perturbaciones funcionales o después porque
los enfermos se dan cuenta de |a existencia de la
atrofia cuando ésta ha adquirido proporciones
muy marcadas, respecto; a la evolucion, hay menin-

go-mielitis a corta, duracién y a larga duracion; na-
da dice Leri puede separar una afeccion de 1la
otra y es basado en ello que admite el origen es-
pecifico de 1g afeccion.

‘ De M'ussary cita dos casos observados por él
| 'rj. en los cuales |a sifilis era evidente, pero admite
r I haya otra causa.

Lo Huet admite también ¢l origen especifico. De-
jerine y Thomas admiten una causa toéxica o in-
fecciosa pero no llegan a la conclusion de cual
es esta causa. Pierre Marie insiste en la necesi-
dad de establecer tratamiento especifico precoz
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para evilar los progresos de la atrofia. Raymond
admite la sifilis como productora de esta afec-
cion. Otras causas se han dado como productoras:
Aran y Duchenne admitian era debido al surme-
nage, lo cual es dificil admitir tratandose de una
mielopatia; parecia comprobarlo dos observacio-
nes, una de ftienne en la que un molinero sufrié
la atrofia de la cintura escapulo-humeral, otra de
Hammond en una bailarina en la cual los muscu-
los de la pantorrilia fueron los que sufrieron la
atrofia.

Bertolotti en un caso observado por él en Turin
sin admitir las ideas de Aran v Duchenne hace
constar que la enferma estaba sometida a un sur-
menage de los musculos del cuello que fueron los
atrofiados. Ferrio de Turin ha observado un caso
que sobrevino después de un ataque de reuma-
tismo. Gilles de la Tourette admite la heredo-sifi-
lis; la herencia admitida antiguamente hoy no se
admite porque son casos familiares de miopatias.

En los dos casos observados por nosotros nin-
guno de los dos daban antecedentes precisos, la
reaccion Wassermann dié en ambos resultado fran-
camente positivo; uno de ellos tenia 17 anos y
no habia tenido contacto, la heredo-sifilis debia-
mos admitirla, aunque en los padres di6 la reac-
cion Wassermann resultado negativo, no habia
abortos, etc.; en el otro la sifilis se deducia del
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resultado de 1g reaccion Wassermann y el enfermo
decia haber tenido una bequena tulcera que no
fué seguida de manifestaciones secundarias (ro-
seola, alopecias, etc.) De todo 1o que antecede
llegamos a la conclusién que el origen mas pro-
bable es Ia sifilis; a estas conclusiones llegamos :

1. Por 1a frecuencia de la afeccion en personas
con antecedentes precisos.

2.9 Por la constatacion de la sifilis hereditaria o
no por los métodos de laboratorio.

3. Por los beneficios que reciben del trata-
miento,




Apatomia patolégica

Forma anatomo-clinica rara de observar des-
pués de la desmembracién de las atrofias muscu-
lares mielopaticas, ha sido negada por diversos
autores y se ha querido destruir esta entidad para
hacerla entrar en el cuadro clinico de la siringo-
mielia, de la esclerosis lateral amiotrofia, etc., etc.

Charcot dividié las atrofias musculares mielo-
paticas en dos grupos que comprenden: las deu-
teropaticas y las protopaticas; en el primer grupo
colocod todas las afecciones antes citadas, que se-
cundariamente atacan a los cuernos anteriores v
entre las afecciones del segundo grupo colocé la
poliomielitis crénica del adulto que es una mie-
lopatia sistematizada.

Dejerine que siguié un caso de su maesiro Vul-
pian durante 20 afios dudo6 de la existencia de
esta afeccion creyendo se trataba de una miopa-
tia por su larga evolucion.
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Estaba clinicamente demostrada la existencia
de esta afeccion, faltaba la demostracién anato-
mo-patolégica para su plena confirmacion. Autop-
sias hechas por Oppenheim, Dreschfeld, Eisen-
lohr, Nonne, Blocq, Marinesco, Weber, Neumann,
Cornil y Lepine, seguidas de examenes microsco-
picos detallados han hecho afirmar categoricamen-
te esta afeccién como entidad clinica.

Raymond vy Philippe han observado el primer
caso de poliomielitis estrictamente localizada en
los cuernos anleriores de la médula lumbar.

Estudiaremos :

A Lesiones de la substancia ors.

B - Lesiones de 1a substancia blanca.

C — Lesiones de las raices.

D~ Lesiones de los nervios.

E — lLesiones de |og musculos,

A — Lesiones de la substancia gris. - A examen
histologico impregnadas y coloreadas por el mé-

todo de Van Giesson las células de los cuernos

anteriores, tanto las del nacleo anlero-interno, co-

mo las del lateral, antero-externo v células solita-
rias presenfan alteracionoes morfologicas, volumeé-
it tricas vy numéricas.

K Se observan cClulas nerviosas globulosas, de-
: ' formadas, el protoplasma presenta un aspecto (ur-
1 bio, pocas granulaciones cromalofilas, el naeleo

Ocupa una posicion excéntrica: ofras células han




disminuido de volumen, las prolongaciones pro-
toplasmaticas se han borrado, el protoplasma es
O‘paco; el ntcleo casi ha desaparecido, en ofras
el ntucleo no existe, ha habido un proceso de neu-
rogliofagia intenso; en los grados mas avanzados
de la afeccién las células se reducen a pequenas
masas amorfas, el nimero de células se haya muy
disminuido, habiendo cortes en los cuales se ob-
servan muy escasas células. Al lado de estas célu-
las con una degeneracion muy avanzada se ob-
servan otras que conservan su aspecto normal.
La red mielinica esta rarefacta, las fibras radicu-
lares anteriores que corresponden a estas células
nerviosas han sufrido un proceso de degeneracion
y se hallan reducidas a su menor expresion. Il
tejido interticial de los cuernos anteriores presen-
ta células aragnoides en mayor nimero, aumnen-
tadas de volumen y con muchas prolongaciones.

En resumen; el cuerno anterior se haya redu-
cido de volumen, la substancia gris presenia un
aspecto lacunar.

Las células de los cuerinos posleriores, fanto
las de la columna de Clarke, como las de la zona
gelatinosa de Rolando no presentan ninguna al-
teracion, ni volumeétrica, ni numérica, ni morfologi-
ca . las arteriolas que penetran por los surcos con-

misurales [)l'(},\‘(!““lll on illf_{lllll_)‘n' CAsS0s UL proee-
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so de arteritis cronica debida mas a la edad que
a la enfermedad.

B—Lesiones de la substancia blanca.—Examina-
dos los cordones medulares por el método de
Weigert conservan las fibras su estructura normal,
obsérvanse algunas fibras que han sufrido un pro-
ceso de rarefaccion marginal de los haces, estas
alteraciones de las fibras han sido observadas por
Oppenheim, Dreschfeld, Dutil, Marinesco y otros
autores en los cordones antero-laterales, adquieren
una forma de media luna v rodean al cuerno an-
terior; parecen corresponder a las fibras radicu-
lares en su trayecto intra-medular y a las fibras
conmisurales cortas de Bouchard o fibras cortas
de asociacion; no se observan en todos los casos,
en las dos autopsias hechas por Dejerine en 1895,
en un caso era evidente la existencia de la dege-
neracion de estas fibras, en el otro caso no exis-
tia, era debido a la larga evolucion (18 afios) que
hizo desaparecer esta degeneracion, como se ob-
serva generalmente en las poliomielitis aguda de
los nifios en las cuales las autopsias hechas en los
primeros afos después de la afeccion es evidenle
la degeneracion, mientras que trascurrido un tiem-
po no se observa mas.

Los demas cordones no presentan nada de par-
ticular. La pia-madre que envuelve a la substancia
blanca no esta espesada, su aspeclo es normal.
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Las arterias espinales anteriores, posteriores y la-
terales tienen sus paredes en estado normal.

C-— Lesiones de las raices anteriores. — Examina-
das por el acido ésmico la-mayoria de los tubos
nerviosos estan reducidos a vainas vacias, exis-
ten muy pocos tubos nerviosos sin sufrir modi-
ficacién de su estructura. Los tubos nerviosos pre-
sentan: fragmentacién de la mielina, multiplica-
cién de los nucleos, desaparicion del cilindro-eje
v sobre todo lo que es mas evidente es una atro-
fia general de todos los elementos del tubo ner-
vioso.

D-— Lesiones de los nmervios. — 1,0s nervios pre-
sentan analogas alteraciones, su espesor s¢ halla
reducido a didmetros muy pequenos, lo mismno
pasa con los nervios musculares, la atrofia de
eslos nervios esta en relacion directa con las le-
siones de los cuernos anteriores, cuanto mas al-
terados los cuernos anteriores los nervios estan
mas alrofiados.

— Lesiones de los miiscilos — Los musculos
presentan un gran nimero de fibras en estado de
atrofia simple, los ntcleos multiplicados y las fi-
bras reducidas de volumen, se observan muy es-
casas fibras que han sulrido la degeneracion gra-
nulo-grasosa.  No solo las fibras musculares es-
trindas o de la vida de relacion son las que sulren

eslas alteraciones sino también las fibras muscu-
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lares lisas o de la vida organica, como es el caso
observado por André Leri en 1902 en que los mus-
culos de la vegiga, de intestino, del canal colédoco,
del estémago v del corazon estaban atrofiados.

Por el estudio que antecede se vé que la causa
de las atrofias musculares progresivas reside en
la degeneracion primitiva auténoma de las células
de los cuernos anteriores, lo que permite afirmar la
existencia de una atrofia muscular progresiva pro-
topatica por degeneracion de los cuernos ante-
riores.



Sintomatologia

El sintoma mas importante y sobre el cual re-
cayeron las primeras observaciones fué la atro-
fia. Aran v Duchenne observaron los primeros ca-
sos, observando el tipo de atrofia que lleva su
nombre, que no es sino un tipo comun a varias
afecciones. Vulpian mas tarde observé un caso
en el cual la atrofia estaba localizada a la cintura
escapulo-humeral y cred el tipo escapulo-humeral.

El sintoma principal y que llama la atencion
de los enfermos es la paralisis, paralisis que siem-
pre esta en relacion con el grado de atrofia.

Los musculos que mas frecuentemente toman
parte en este proceso son los pequefios musculos
de la mano, obsérvase sobre todo precozmente
la atrofia del corto abductor del pulgar que (rae
como consecuencia un hundimiento de la region
tenar, el borde externo del primer metacarptano
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se hace mas evidente, a este sigue la atrofia del
corto flexor del pulgar, una vez que los musculos
de la capa superficial han sido atacados, son to-
mados los de la capa profunda, el adductor del
pulgar sufre el proceso, entonces la eminencia te-
har presenta un hundimiento completo; como los
musculos adductores estan paralizados los rnus-
culos antagonistas predominan v el pulgar es lle-
vado hacia afuera v atras por predominio dellar-
go externor del pulgar, en esta forma se constitu-
ve la llamada mano simiana o mano de mono.
Segtin Aran la atrofia comenzaria en la eminen-
cia tenar que mas trabaja lo cual no siempre se
observa. Una:vez tomados los musculos de la emi-
nencia tenar la atrofia ataca a los musculos inte-
roseos y lumbricales, los interoseos al ser ataca-
dos dejan ver a los metacapianos que hacen una
saliencia anormal dejando verdaderas goteras en-
tre ellos, como consecuencia de la atrofia de los
interoseos y lumbricales los flexores v extensores
comunes no tienen antagonistas lo que hace (que
la primer falange se coloque en extension mien-
tras que la 2.4 y 3.2 1o hacen en flexion formando
lo que se llama la mano en garra. )
Los musculos de la eminencia hipotenar sufren
conjuntamente con los interoseos y lumbricales
la atrofia y como consecuencia se observa la ma-
no completamente lisa que va no presenta salien-
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cia de ninguna especie. La atrofia no se limita
a los musculos de la mano sino que toma los
musculos del antebrazo, tanto los de la re-
gion anterior (flexores) como posterior (extenso-
res) comenzando por los flexores y atacando en
altimo término al grupo de los radiales; cuando se
llega: a este grado de atrofia los masculos de lama-
no se hallan completamente paralizados,los movi-
mientos de adduccion, de abduccion, de oposicion,
de extension, de las dos ultimas falanges se ha-
llan abolidos, se forma la ilamada mano esque-
lética. Los musculos del brazo son luego ataca-
dos: el biceps, braquial anterior, triceps y del-
toides, en estas condiciones el brazo pende al lado
del enfermo sin movimiento alguno; a veces se
observa que la atrofia ha respetado los muscu-
los del antebrazo y atacados los del brazo, lo cual
es raro. Después de tomar los musculos del brazo
toma los escapulares, aunque existe una for-
ma especial estudiada por Vulpian vy de la cual
Dejerine ha visto dos casos en los cuales la atrofia
de la cintura escapulo-humeral es primitiva lo que
dificulta ¢l diagnostico con la miopatia atrofica
progresiva tipo juvenil de lirb. Fl trapecio en su
haz clavicular (inervado por el espinal) es el al-
timo en ser tomado, es el ultimum moriens como
le llama Dejerine. El romboide, el gran serrato,
los dorsales mayores, los pectorales, poco a poco
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desaparecen bajo los progresos de ]a atrofia que-
dando el térax reducido a su esqueleto 0seo. Los
musculos de la gotera vertebral sufren Ia atrofia,
se observan irregularidades de la columna verte-
bral (cifosis, escoliosis, lordosis) para mantener el
equilibrio. Los musculos del cuello y de la nuca:
esplenio, complexo, escalenos, trapecio, esterno
cleido mastoides etc, son atacados, la cabeza no
puede ser sostenida en posicion vertical cavendo
hacia los lados (Bertollotti).

Los musculos de los miembros inferjores raras
veces son atacados pero pueden serlo en la mis-
ma forma que la de los miembros superiores, tal
es el caso de Raymond v Philippe. La atrofia
puede extenderse g los musculos de 1a vida or-
ganica, observandose casos en los cuales la ve-
giga hallase reducida a un receptaculo pequeio,
€s estos casos la miccién se hace sumamente difi-
cil por falta de contractibilidad de ]as fibras ve-
sicales, esta atrofia puede observarse en todos
los 6rganos tal es el caso observado por André
Leri en que el estomago, intestino, canal colé-
doco, corazon, vegiga, estaban alrofiados; el dia-
fragma es atacado lo que trac la muerte por as-
fixia. Otrog musculos son atacados, existe una
forma bulbar que trac la paralisis labio-gloso-la
ringea, ohservada por Bertolotti, v que es nega-
da por Dejerine, este tltimo autor no admite la




paralisis labio-gloso-laringea sin admitir se tra-
ta de una esclerosis lateral amiotrofica franca o
frustra, lo cual hoy no es admitido por todos.

L.os musculos de la cara han sido siempre res-
petados, examinados prolijamente en dos autop-
sias por Thomas macroscopica e histologicamen-
te no presentan ni los musculos, ni los nervios,
alteracion alguna.

Los musculos atacados han perdido su consis-
tencia normal, a la palpacion se presentan blan-
dos, estan desprovistos de elasticidad, se obser-
van en los que aun tienen fibras sin atrofiarse,
contracciones fibrilares, que se hacen mas evi-
dentes bajo la accion del frio o la presion. Al
examen ecléetrico los musculos atrofiados presen-
fan alteraciones cuantitativas y cualitativas, tan-
to a la corriente faradica como a la galvanica.

A la corriente faradica los musculos responden
con intensidades mavores que normalmente, in-
tensidades que van cada vez siendo mayvores has-
ta terminar en la inexcitabilidad cualquiera sea
el grado de intensidad, reflejando los progresos
de la atrofia y la degeneracion absoluta del mus-
culo. A la corriente galvanica presentan igualmen-
te estas alteraciones cuantilativas que aparecen
después de la faradica y conjuntamente con es-
tas perduran haciéndose cada vez mas evidenle

hasta Hegar como en la farddica a la inexcitabili-
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dad; al lado de estas alteraciones cuantitativas
aparecen las alteraciones cualitativas que se (ra-
ducen, por la inversién de la formula normal de
Erb, la reaccion de Remack, 1a reaccién longitudi-
nal etc. En resumen, se observan todos los grados
de degeneracién; pero raramente se llega a la de-
generacion absoluta, limitandose generalmente a
los grados de degeneracion parcial o completa los
que traducen la pérdida total, funcional v anaté-
mica del musculo. Remack ha observado la con-
traccion diplégica, que seria debida a la contrac-
cion refleja por excitacion del ganglio cervical su-
perior; Fieber vy Benedikt no 1a han encontrado
nunca.

Segun sea el musculo o grupo muscular tomado
sera la imposibilidad de los movimientos (movi-
mientos activos), asi como generalmente son Jog
musculos de lg eminencia tenar los primeros en
ser tomados es al escribir, al efectuar trabajos
manuales que los enfermos se dan cuenta de la
paralisis, primer sintoma subjestivo a] que sigue
el de la atrofia siempre en relacion con aquella.
Sintomas subjestivos no existen otros, a veces
algunos dolores que pronto desaparecen, gene-
ralmente la afeccion es indolora en toda su evo-
lucién.

Los movimientos pasivos se hacen con facili-
dad debido a una hipotonia que acompaifna a la




afeccion, nunca se observa la menor contractura.

Los reflejos tendinosos se hallan disminuidos
o abolidos en el miembro o miembros afectados,
van poco a poco disminuyendo siguiendo los pro-
gresos de la atrofia hasta abolirse, siendo norma-
les en los demas miembros, asi en los tipos Aran-
Duchenne o escapulo-humeral el reflejo olecranea-
no esta abolido lo mismo que el del palmar y ra-
diales, en cambio los rotulianos v aquilianos se
presentan normales. Los reflejos cutaneos estan

en razoén directa de la atrofia.

Las pupilas reaccionan bien a la luz v a la
acomodacion, a veces se observa anisocoria de-
bido a irido-coroiditis a repeticion que obstacu-
lizan por las sinequias el libre juego del iris lo
cual es un argumento para su probable etiologia
(Leri).

No se observan perturbaciones de los esfine-

teres.

l.a sensibilidad tactil, térmica y dolorosa se
hallan conservadas, no habiéndose observado en
ningun caso alteracion alguna, los casos publica-
dos y en especial el de Duchenne con disociacion
termo-analgésica, no son sino casos de siringo-
mielia v reflejan el estado de confusidon que exis-
tia antes de la desmembracion hecha por Char-
cot de la poliomielitis cronica del adulto de las
atrofias musculares mielopaticas deuteropaticas.






Diagno6stico

El tipo de atrofia Aran-Duchenne que es el sin-
toma mas saliente de esta enfermedad puede en-
contrarse en diversas afecciones, de origen me-
dular unas, de origen periférico otras.

Entre las primeras tenemos las miclopatias proto-
paticas (poliomiclitis aguda y cronica infantil, ete.
y deuteropalticas (siringomielia, esclerosis lateral
amiolrolica, ete.); entre las del grupo periférico te-
nemos las neuritis téxicas o infecciosas (lepro-
sas, de los tabéticos, algunas lesiones gotosas de
origen ncuritico, enfermedad de Morvan etc.) v
las de origen miopalico: miopatias, sobre todo
en la gengralizacion del tipo facio-escapulo-hume-

ral.
Resumiendo tenemos:
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protopaticas

' Mielopatias

e

deuteropiticas

Mielo-neuritis ‘neuritis hipertrética intersticial

!

extra medulares

poliomielitis aguda infantil

poliomielitis cronica infantil

atrofia muscular tipo Charcot-
Marie.
atrofia muscular tipo Werding-

Hoffmann.

siringomielia
esclerosis lateral amiotrofica
paquimeningitis cervical hiper-
trofica.
esclerosis en placa
hematomtelia
) Mal de Pott
compresiones .
fracturas
', luxaciones, etc
mielitis cervical
tipos:
Gombault, De-
jerine, Sottas,

Pierre Marie.

radiculares raralisis radiculares (lesiones oOseas
Il
compresion
X elongacion
traumdticas .
( contusion
\ seccidn
\ plomo
s exogenas | alcohol
neuriticas toxicas arsénico
? . ‘ diabetis
\ endogenas
( gota
lepra
. . \ tabes
infecciosas .
i | grippe
enfermedad de Morvan
\ musculares ' miopatias
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Trataremos de establecer el diagnostico de la
poliomielitis cronica del adulto con estas afec-
ciones :

La poliomielitis aguda y crénica se diferencian
por la edad del enfermo, por la forma de inicia-
cion (brusca, temperatura elevada, trastornos in-
testinales), por la regresion parcial del proceso,
por la falta de caracter progresivo, por la ausencia
de contracciones fibrilares, por la reaccion de de-
generacion mas completa, por los musculos ata-
cados que raramente son los pequenos musculos
de la mano.

Diferénciase de la atrofia muscular Charcot-Ma-
rie por la iniciacion por los miembros inferiores
(musculos del pié y extensores de la pierna) lo
que produce el estepage v la caracteristica pata
de pollo, luego son tomados los musculos del
miembro superior (pequefio musculo de la mano
ete.v: los reflejos estan disminuidos, nunca abo-
lidos: la evolucion es muy lenta, comienza en la
infancia y la adolescencia: la reaccion de degene-
racion v las contracciones fibrilares son incons-
tantes.

En la atrofia muscular tipo Werding-Hoflmann
que se obhserva en la primer infancia, comienza
la atrofia por los musculos de la raiz del miems-

bro inferior, la evolucion es vapida (varios anos);




tanto esta afeccidon como la anterior tienen el do-
ble caracter de ser familiar v hereditario.

La siringomielia es sus comienzos muchas ve-
ces ha sido confundida con este proceso porque
en este periodo la gliosis medular aun no ha ata-
cado a las fibras sensitivas, la disociacion ter-
mo-analgésica aun no existe, Huet relata dos ca-
sos en los.cuales pudo hacer el diagnostico des-
pués de un ano de evolucion pues recién apare-
cieron las perturbaciones sensilivas objetivas
tabolicion de la sensibilidad térmica v dolorosa
v conservacion de la tactil), obsérvanse ademas
perturbaciones troficas tegumentarias (panadisos
analgésicos ete.) vy oseos (cifo-escoliosis etc.). Los
reflejos patelares estan exagerados, lo mismo los
aquilianos; se observan trepidacién epileptoide y
Babinsky; generalmente comienza antes de los 20
afios, tiene una evoluciéon muy lenta, hasta edad
avanzada sin tomar los miembros inferiores: pue-
den observarse casos en los cuales hay un pre-
dominio uunilateral de las perturbaciones, hay ca-
s0s observados por Soitas, Mirallie v Dejerine que
lo prueban. No hay contracciones [ibrilares.

n la esclerosis lateral amiotrofica hay un sin-
drome espasmodico por esclerosis de los haces pira-
midales laterales: exageracion de Tos reflejos tendi-
nosos, abolicion de los reflejos cutancos (fendéme-
no de Rosembach), extension de los dedos expon-
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taneo, Babinsky, tendencia a la contractura, para-
lisis labio-gloso - laringea desde el comienzo: la
evolucién de la afeccion es corta (2 a 5 afios), los
casos de larga evolucion no son sino casos de
mielitis que luego han tomado los cordones late-
rales; no se observan contracciones fibrilares, no
hay alteraciones de la sensibilidad.

La paquimeningitis cervical hipertrofica que
responde a un proceso tuberculoso o sifilitico y
también a un proceso fibromatoso puro, como es
el caso de Charcot y Joffroy, trae antes que nada
un periodo doloroso muy intenso en la region cer-
vical e inmovilidad de esta region por contrac-
tura defensiva de sus musculos; los dolores neu-
ralgicos no solo se localizan en la nuca, sino que
s¢ propagan a los brazos. Los reflejos tendinosos
estan exagerados, no existen contracciones fibri-
lares, la reaccion de degeneracion es inconstante.

En la esclerosis en placa sobre todo en la for-
ma amiotrofica se caracteriza por la precocidad
de las perturbaciones esfincterianas, froficas v
mentales; ademas, el temblor intencional masi-
Vo, nistagmus, exageracion de los reflejos, clo-
nuas del pie y de rotula, perturbaciones visuales
(estrechez del campo visual por neuritis hitempo-
ral «pagtoncumonico ), ausencia de conlracciones
fibrilares, son mas que suficienfe para estable-

cer el diagnostico.
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De la hemalomielia se diferencia por la precoci-
dad de los sintomas, la abolicion de los reflejos
v la distribuciéon menos simétrica.

De las causas de compresion extra medular:
mal de Pott, luxaciones, fracturas, etc. en la pri-
mera la contractura muscular de defensa, lo mis-
mo que en las otras dos, la presencia de la gi-
bosidad y de los trastornos de la marcha a los
que hav que agregar la radiografia establecen el
diagnostico.

Iin la neuritis interticial hipertrofica en los ti-
pos Gombault, Dejerine-Sottas, Pierre Marie exis-
te un aumento de volumen del nervio, es una afec-
cién familiar y hereditaria, sobreviene en los ado-
lecentes, trae perturbaciones (roficas osteo-articu-
lares (formacion del pie bot varus equino. cifo-
escoliosis elce.) se acompana de incoordinacion de
la marcha, dolores fulgurantes, signos de West-
phall, Romberg, Argyll-Robertson, miosis, temblor
intencional, retardo de la sensibilidad, hipoeste-
sia, exoftalmia v palabra scandée, es decir se mez-
clan sintomas de la esclerosis en placa y del
tabes.

En las radiculitis por lesion osea carcinoma-
tosa o tuberculosa u otras causas hay dolor exa-
gerado por la respiracion, alteracion de la sensi-
bilidad, la evolucion es mas rapida, no hav con-
{racciones fibrilares; la reaccion de degencracion



es mas completa. Si la lesion es superior se
acompaiian de perturbaciones oculo-pupilares por
la presencia del centro cilio-espinal, trayendo el
sindrome Mme. Dejerine-Klumke (enoftalmia, mio-
sis, abertura parpebral disminuida), fenémenos va-
so-motores, analoga sintamatologia que tratando-
se de una lesién radicular superior presenta la
mielitis cervical comprendida entre la 8 cervi-
cal vy la 1~ dorsal.

Fn las neuritis encontramos como elementos de
diagnostico: la ausencia de contracciones fibri-
lares, retracciones tendinosas, reacciones de de-
generacion mas completas, tendencia a la regre-
sion, perturbaciones sensitivas distales, abolicion
de reflejos.

Veamos las diferentes neuritis que pueden di-
ferenciarse de nuestra afeccion:

[Las neuritis de origen traumatico (elonzacion,
compresion, contusion etc.) se distinguen por los
antecedentes, la mas rapida evolucion, las per-
turbaciones sensitivas distales, la ausencia de con-
{racciones fibrilares v la reaccién de degenera-
cién. Iintre las neuritis de origen toxico exogeno;
en las saturninas nos interesa no la forma vul-
gar que (oma los extensores respetando el supi-
nador largo v adoptando la mano la caracteriz-
tica posicion en jelatore, sino la forma amiotro-
fica tipo Aran-Duchenne; los antecedentes, el li-
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sere de Burton, la anemia, la presencia de coli-
cos anteriores, la falta de reaccion de degenera-
cion en el largo supinador son los medios que
permiten diferenciarla.

Las mneuritis alcohélicas por lo general tienen
un comienzo sensitivo, hay hiperestesia muscu-

lar v cutanea; sensacion de hormigueo en las par-
tes distales y dolor en las masas musculares.

Las neuritis arsenicales que tienen predominio
por los pequenios musculos de la mano se diag-
nostican por los antecedentes.

Entre las neuritis toxicas por causa endogena
son las gotosas vy diabéticas las que mas pueden
confundirse especialmente las primeras, los an-
tecedentes v la forma de iniciacion la diferencian.

Entre las neuritis infecciosas son las neuritis

leprosas las que con mas frecuencia pueden in-

ducir en error. La lepra a forma nerviosa no siem-
pre se acompafia de amiotrofia, cuando ésta exis-
te puede ser por dos causas, o por neuritis o por
propagacion a los cuernos anteriores: se distin-
gue, por las circunstancias etiologicas, por los sin-
tomas comunes con la siringomielia (perturbacio-
nes troficas) y por los sintomas propios: ospe-
samiento de los (roncos nerviosos (cubital en la
gotera olecraneana) a veces nodulos leprosos, pla-
cas anestésicas.

La enfermedad de Morvan (de Lanilis: no es
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sino al decir de Pierre-Marie sino una forma de
siringomielia o de lepra con predominio de las
perturbaciones tréficas, como lo comprueba la au-
topsia de Joffroy y Achard en que clinicamente
diagnosticado un Morvan resultdo ser una sirin-
gomielia. En las neuritis del tabes los demas sig-
nos de esta afeccion, signos de Romberg, Argyll-
Robertson, Birsnaky, Westphall, dolores fulguran-
tes, terebrantes y lancinantes etc. establecen el
diagnostico.

En las miopatias en la generalizacion tipo facio-
escapulo-humeral de Dejerine-Landouzy y en el
tipo juvenil de Erb para la forma escapulo-hu-
meral de Vulpian se diferencia: por el caracter
familiar, los enfermos son atacados en la adoles-
cencia, hay ausencia de contracciones fibrilares,
retracciones fibro-musculares, ausencia de reac-
cion de degeneracion, tnicamente pucden obser-
varse modificacion eléctrica cuantitativa, conser-
vacion prolongada de los reflejos tendinosos, co-
mienzo por la raiz del miembro atacado, evolu-

cion muy lenla.







Pronéstico

La evolucién de la afeccion es esencialmente
progresiva y lentamente progresiva, uno después
de otro los musculos son tomados hasta ser toma-
dos todos, la duraciéon puede llegar a 20 afios
y mas, no mata al enfermo sino cuando son to-
mados los musculos diafragmas en cuyo caso la
muerte sobreviene por asfixia; pero si bien no
produce la muerte predispone al organismo y la
muerte por enfermedades intercurrentes es la re-
gla, siendo las mas comunes las del aparato res-
piratorio.

Dejerine ha observado un caso cuya evolucion
ha. sido de 20 afios, pero no siempre toma este
caracter lento sino hay casos de rapida evolucion,
tales son los casos de Etienne y Troisier en los
que la muerte se produjo a los 18 meses. Durante
el curso de la enfermcdad pu.ede haber remisiones
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mas 0 menos prolongadas pero que nunca son
muy durables, son periodos estacionarios de la
afeccion que pronto se hace nuevamente progre-
siva.

Niepce, Rodet, Taylor hablan de posibles cura-
ciones, pero no se trata en estos casos de formas
tipicas de la afeccion.



Tpatamiento

Si alguna ventaja pudiera obtenerse en el tra-
tamiento de esta afeccion seria usando los me-
dios terapéuticos desde la iniciacién del proceso,
lo cual es dificil, por una parte porque siendo una
afeccion indolora y que no ocasiona perturbacion
alguna en sus comienzos los enfermos se dan
cuenta de ella cuando el proceso se halla avanza-
do, por otra parte la dificultad de diagnéstico ha-
ce que no siempre se pongan precozmente en ac-
cion los medios terapéuticos de que se dispone.

Estos medios terapéuticos de que se dispone,
unos son llevados a condueir al enfermo en la
forma mas apropiada a su estado, son estos
los medios higiénicos; los demas medios con-
ducentes a modificar la enfermedad, unos son
internos, otros son externos; los primeros di-
rigidos a atacar al proceso en su esencia en
la médula deteniendo el proceso patolégico por
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modificacién o detencion de la degeneracion ce-
lular, serian los mas ventajosos, pero los que
hasta el presente han dado menos resultado ;
los otros externos son los que mas en boga
se han puesto v de los que se han obtenido rela-
tivamente mas éxitos.

Los medios higiénicos conducentes a guiar al
enfermo son: el ambiente en que este se encuen-
tra, el régimen alimenticio, la tarea diaria, esta
ultima de gran Importancia porque si se ponen
en juego los musculos en via de atrofia esta so-
breviene mas rapidamente, en una palabra estos
medios higiénicos son los que preparan al orga-
nismo en mejores condiciones para que los otros
medios resulten eficaces.

Estos otros medios son los internos, entre ellos
tenemos los reconstituyentes nervinos, en primer
término el fésforo y sus derivados, los excitan-
tes nerviosos, la nuez vémica y su alcaloide la
estrignina, estos ultimos parecen haber dado el
mayor numero de éxitos. Gower so muestra muy
bartidario de su empleo. -

Las nuevas ideas acerca de su etiologia han
hecho que se trate esta afeccion con los produc-
tos arsenicales yodurados Y mercuriales que han
enriquecido tultimamente el arsenal terapéutico,
los resultados han sido buenos en muchos casos;
Pierre Marie, Raymond vy Gilles de la Tourette



lo preconizan ; Dejerine no ha obtenido éxitos mar-
cados, en su concepto la detencion de la atrofia
seria simplemente una remision que bien pronto
se haria de nuevo progresiva; hoy es al mercu-
rio al que se recurre como un agente de reconoci-
da eficacia, tal vez en su nuevo roi de estimulan-
te funcional general.

Entre los medios externos son las corrientes
eléctricas las que mas se usan y de las que se
obtienen éxitos parciales, no evitando por cierto
la progresion del proceso. Se recurrio a la corrien-
te faradica en los primeros tiempos, pero bien
pronto fué la galvanizacion la preferida; se le
aplica en distintas formas: sobre la médula sola-
mente es la galvanizacion central; sobre la me-
dula y los nervios es la galvanizacién mielo-ner-
viosa: sobre la médula, los nervios y los muscu-
los es la galvanizacion mielo-nervio-muscular;
es a la primera forma a la que se recurre gene-
ralmente segun los consejos de Erb; se coloca
el polo activo sobre los abultamientos cervical o
lumbar, se hace pasar una corriente de 2 a 10
miliamperes durante 15 minutos esto se repite 3
veces por semana durante doce semanas, luego
se deja reposar durante 3 semanas y se vuelve
a repetir en la forma anterior. A la corriente fa-
radica se recurre cuando se quicre emplear Ja
forma mielo-muscular. Se ha empleado la galva-




.

nizacion de] gran simpatico, Remack, Mever, Ne-
semann, Friedreich v Guthzeit refieren ventajas
obtenidas por este método, M. Rosenthal v Eu-
lemburg niegan toda eficacia a este método; Erb
o aconseja su empleo. los conocimientos moder-
nos de su fisiopatologia han hecho abandonar com-
pletamente su uso. Se aplica ademas 1a gimna-
sia que puede ser activa, pasiva o doble, esta
ultima puede hacerse concéntrica 0 excéntrica.

El masaje Ya sea sobre el cordén nervioso o
sobre la masa muscular seguido de la cura hi-
drépica ha dado buenos resultados. La cura hi-
drépica puede hacerse en fuentes cuyas aguas
contengan sales de hierro, arsénico vV azufre, en
Italia las fuentes de los valles del Brenta, Levi-
co y Vitriolo son las mas recomendadas.

La electroterapia, la balneoterapia, v el masa-
Je resumen el tratamiento paliativo mas eficaz de
la afeccién pero tanto ellos como los internos no
impiden la progresién del proceso que continua
Su accién destructora,




OBSERVACIONES CLINICAS







OBSERVACION I

Hospital Nacional de Clinicas. — Instituto de

Fisioterapia

V. T., 45 afios, casado, empleado, italiano.

Antecedentes hereditarios. — Madre cardiaca,
padre sano, tiene 3 hermanos diabéticos.

Antecedentes personales. — Afeccién intestinal
en la infancia, a los 23 afios tuvo paludismo que
fué tratado con quinina, dice haber tenido una
ulcera que no fué seguida de manifestaciones se-
cundarias, hijos sanos, no ha habido abortos; ha-
ce 15 afios tuvo una pleuresia de la que se asis-
tio en la sala 9 del Hospital de Clinicas. No es
bebedor, regular fumador.

Enfermedad actual. — Comienza hace algunos
afios con dolores en la cintura y muslo izquier-
do, los movimientos de la cadera los ejecuta bien,
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la atrofia comienza poco después de la iniciacion
de los dolores y a pesar de ser bastante nota-
ble no le trajo dificultad en la marcha.

Estado actual. — (Marzo 1915). Hombre bien de-
sarrollado, regular pamculo adiposo, tinte de la
piel palido.

Corazoén: tonos normales, a la inspeccion, pal-
pacién y percusién no presenta nada de anormal.

Pupilas regulares, iguales, reaccionan bien a la
luz y a la acomodacion.

Cara, térax vV miembros superiores no presen-
tan nada anormal.

Miembros inferiores. — El muslo izquierdo vis-
to por delante esta muy adelgazado, los muscu-
los han perdido sus saliencias, obsérvanse con-
tracciones fibrilares especialmente en la region
glutea, musculos de la pata de ganso y aun en los
gemelos. En la pierna del mismo lado hay vari-
ces superficiales. Los diametros de ambos miem-
bros inferiores son los siguientes :

Musio derecho ” Musio izquierdo

s inferior. 37 centimetros Yy inferior. 80 centimetros
Pierna derecha Pierna izquierda

/s superior. 50 centimetros // Y3 superior, 40 centimetros
i
Y3 superior. 35 centimetros H

Y/ superior. 34 centimetros

Los movimientos activos se hacen bien; lamar-
cha se hace bien, las fuerzas esfin relativamen-
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te conservadas. Los movimientos pasivos hay mas
mas bien hipotonia, no hay dolor. Los reflejos
tendinosos de los miembros superiores normales.
En los miembros inferiores tenemos: reflejo pa-
telar izquierdo casi abolido, reflejo aquiliano del
mismo lado abolido, el patelar del lado derecho
exagerado, el aquiliano del mismo lado existe nor-
mal, no hay Babinsky, reflejos cutancos vy mu-
cosos existen normales.

Sensibilidad. -— Tanto la tactil como la doloro-
sa y térmica estan bien conservadas.

La atrofia comprende los musculos del musio v
pierna izquierda como puede verse en los graba-
dos adjuntos.
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El electro - diagndstico nos dié el signiente resultado:
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La reaccion Wassermann dio resultado franca-
mente positivo.

Fué sometido a tratamiento mercurial v yvodu-

rado prolongado.

Un afio mas tarde el estado actual era el si-
guiente:

Miembros inferiores. — Las contracciones fi-
brilares persisten en las mismas regiones.

Los diametros son los siguientes:

Muslo derecho ‘ Muslo izquierdo

1/, superior. H0) centimetros | Y, superior. 41 centimetros

. . - i . .
1/, inferior. 37 centimetros 1/, inferior. 31 centimetros

Pierna derecha Pierna izquierda

1/, superior. 35 centimetros 1/, superior. 34 centimetros

lo cual nos indica que la atrofia no ha progresa-
do, ha quedado estacionaria. L.a sensibilidad tac-
til, dolorosa y térmic: bien conservada. Ll re-
flejo rotuliano izquierdo abolido. al electro-diag-
nostico encontramos  reaccion de degeneracion

parcial v completa.







OBSERVACION II

Hospital Nacional de Clinicas. — Instituto de
Fistoterapia

I". M., 17 afios, soltero, telegrafista, argentino.

Antecedentes hereditarios. — Padres y herma-
nos sanos.

Antecedentes individuales. — Sano hasta la en-
fermedad actual, niega vencéreas, no tiene habi-
tos alcoholicos, no es fumador.

Enfermedad actual. — Comienza hace 3 afios
con un dolor en el pliego del codo durante el dia,
los dolores han disminuido de intensidad notando
el enfermo una debilidad del brazo especialmente
al eseribir que le imposibilita atender su empleo;
los movimientos articulares los ha ejecutado siem-
pre bien.

Fstado actual. Individuo bien desarrollado,
huen estado de nutricién.

Corazon : tonos normales, no presenta nada de
particular.

Torax ligernmente hundido en la region ape-
NXiana.

Pupilas reaccionan bien a la luz v a la aco-
modacion, iguales y regulares.

Los miembros inferiores, cara y cuello no pre-

sentan nada de anormal.
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Miembro superior. — Llama sobre todo la aten-
cion la conformacion del hombro derecho y miem-
bro superior del mismo lado como puede verse
en el grabado (Fig. 4).

Se observan contracciones fibrilares en el mus-
culo deltoides que se hacen méas visibles al po-
nerse el brazo en abduccion. El musculo deltoi-
des, v los musculos del brazo: biceps, triceps v
los de la regién epitrocleana (redondo pronador,
palmar mayor v menor, cubital anterior) se ha-
llan atrofiados.

Los diametros de ambos brazos v ante-brazos
son los siguientes:

Brazo derecho Brazo izquierdo

13

Antebrazo izquierdo

{

1, medio. 23 1/, centimetros | 1/, medio. 26 centimetros
Antebrazo derecho .li
I

1/, superior. 26 centimetros

1/, superior. 24 centimetros

L.os movimientos activos: abduccion del brazo
ligeramente disminuida, flexion y extension con-
servada: flexion de la mano bastante disminui-
da.

Movimicentos pasivos bien.

Los reflejos rotulianos v aquilianos normales:
los reflejos : olecrancano disminuido, supinador v
radiales normales.

Sensibilidad tactil, dolorosa y térmica normales.

Bl clectro-diagnostico nos  dio el siguiente re-

sultado:
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La reacciéon Wassermann dio resultado franca-
mente positivo.

I'ué sometido a tratamiento mercurial v vodu-
rado prolongado; un ano mas tarde (Mavo 1916
presentaba el siguiente estado actual:

Las contracciones fibrilares persisten.

Los diametros son los siguientes:

Brazo derecho Brazo izquierdo
1/, medio. 23 1/, centimetros 1/, medio. 26 centimetros.
Antebrazo derecho Antebrazo izquierdo
/s superior. 23 !/, centimet. || 1/, superior. 26 centimetros

In el antebrazo derecho ha progresado la atro-
fia.

La sensibilidad tactil, térmica y dolorosa esta
conservada.

Il reflejo olecraneano disminuido.

El examen eléctrico nos dié nuevamente reac-
cion de degeneracion parcial.
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