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censo del valor del cociente D : N calculado en
la forma clasica.

Cuando los valores del cociente D : N se cal-
culan corrigiéndolos segin DRURY, se obtiene
una elevacion considerable de los mismos du-
rante la dieta grasa, lo que es considerado como
una indicacion de la transformacién de las gra-
sas en azlcar, en el organismo del animal dia-
bético aloxanico.
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SUMMARY

The D:N ratio has been studied at different
periods in a series of T dogs with steady allo-
xanic diabetes, administered a protein diet or
a high amount of fats. The values obtained
from 94 observations in 5 animals subjected to
a protein diet, are approximately those of Min-
kowski, with a certain preponderance of figu-
res below the 2,8 mean value of this author.
The distribution also registers values somewhat
lower than Soskin’s.

The administration of fats produces a fall of
the value of the D:N ratio obtained according
to the classical criteria.

When the D:N ratio values are corrected
following Drury’s recommendation, these in-
crease greatly with the fat diet, a point that
supports the change of fats into sugar in the
body of the animal enduring alloxanic diabetes.

ZUSAMMENFASSUNG

Man untersuchte zu verschiedenen Zeiten an
einer Serie von 7 Hunden mit stabilem Alloxan-
diabetes den Quotienten D:N, wihrend die
Didt ausschliesslich aus Proteinen und reichlich
Fetten bestand. 94 Beobachtungen bei 5 Tieren
mit Eiweissdidt ergaben Werte, die den kla-
ssischen Werten von Minkowski &hnlich waren;
man beobachtete eine Tendenz zu vorwiegend
niedrigen Zahlen, die unterhalb des Durchsch-
nittwertes 2,8 dieses Autors lagen. Die Vertei-
lung ergab auch etwas niedrigere Werte als die
von Soskin.

Fettverabreichung fithrt zu einer Senkung
des Quotienten D:N, wenn man nach der kla-
ssischen Form rechnet.

Wenn man die Werte des Quotienten D:N
nach Drury korrigiert, so erhiilt man wihrend
der Fettdiit eine bemerkenswerte Erhohung,
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was fiir eine Umbildung der Fette in Zucker su
sprechen scheint.

RESUME

On a étudié le quotient D:N chez une série
de 7 chiens avec diabéte aloxanique stable, dans
des diverses périodes de temps et avec des dié-
tes exclusivement protéiques et riches en grais-
ses. Les valeurs obtenues dans 94 observations
sur 5 de ces animaux soummis a diéte protéi-
que, sont distribuées autour des valeurs clas-
siques de Minkowski, avec tendance a une pré-
dominance des chiffres inférieurs a la valeur
moyenne de 2,8 de cet auteur. La distribution
trouvée fournit de méme des valeurs un peu
plus basses que celle de Soskin.

L’administration de graisse produit une des-
cente de la valeur du quotient D:N calculé sous
la forme classique.

Lorsque les valeurs du quotient D:N sont cal-
culées en les corrigeant selon Drury, on obtient
une élévation considérable des mémes durant
la diéte grasse, ce qui est considéré comme une
indication de la transformation des graisses en
sucre, dans l'organisme de 'animal diabétique
aloxanique.

SOBRE LOS SINDROMES NEUROLOGICOS

QUE APARECEN EN LAS MALFORMACIO-

NES DE LA BASE DEL CRANEO Y CERE-

BELO - BULBARES. MALFORMACION DE
ARNOLD - CHIARI

E. LEy, S. OBrADOR y P. UrQuUIZA

Instituto de Neurocirugia, Clinica Médica del Profesor
C. JimEnez Diaz. Madrid.

El progreso y desarrollo de una determinada
especialidad trae como consecuencia el esecla-
recimiento etiologico de problemas clinicos de
significacion oscura. En el caso concreto de 'a
Neurocirugia, podriamos citar muchos ejem-
plos, y uno de los mas destacados en los ultimos
anos, es el reconocimiento etiolégico de muchos
sindromes ciaticos en protrusiones del disco in-
tervertebral. Las condiciones especiales de mo-
vilidad y estatica de la columna vertebral y so-
bre todo de su segmento lumbo-sacro, represen-
tan la base patogénica de muchas compresiones
radiculares. En el craneo, la regién basilar del
occipital y su unién con las primeras vértebras
cervicales representa otro segmento vulnerable,
no tanto desde el punto de vista de agentes trau-
maticos o dindmicos, sino considerando esta
vulnerabilidad con un criterio embriolégico. El
hecho de estar alojadas en esta zona estructu-
ras de una extraordinaria importancia vital
(bulbo, cerebelo, tronco del encéfalo), confiere
a esta region una considerable significacién.
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En un trabajo anterior (JImENEz DAz, OBRA-
pOR, URQUIZA y ALBERT, 1948) presentamos la
primera aportacién a la literatura nacional de
un caso de impresion basilar o platibasia. Esta
malformacién originaba un cuadro de compre-
sién a nivel de la fosa posterior con un sindro-
me de hipertensién craneal y alteraciones cere-
belosas; la radiografia era tipica de una impre-
sién o invaginacion de la base y la operacién
confirmé este diagnostico. Nuestro interés al
presentar dicha comunicacién no era solamente
publicar un caso raro de patologia intracraneal,
sino llamar la atencion sobre la existencia de
otros enfermos similares, que posiblemente no
eran diagnosticados adecuadamente. Los hechos
han venido a confirmar esta opinién, y asi en el
curso del afio 1948 hemos tenido en el Instituto
de Neurocirugia otros tres enfermos con sindro-
mes neurologicos asociados a malformaciones
de la base. Esto indica, naturalmente, la indu-
dable frecuencia de esta afeccion, y ciertamente
mas de lo que esperabamos, ya que creiamos,
de acuerdo con la mayoria de los casos publica-
dos, que este cuadro se presentaba preferente-
mente en las razas nordicas de Europa. Pero en
una revision de 100 casos de procesos expansi-
vos intracraneales, hecha por dos de nosotros
(OBRADOR y URrqQuiza, 1948) reuniamos tres
ejemplos de esta clase ().

En este articulo queremos presentar las his-
torias de los tres ultimos casos e insistir en la
variedad del cuadro neurologico que puede apa-
recer en estas malformaciones de la base.

‘Caso primero.—Impresién basilar con malformacién
de Arnold-Chiari. Descompresién suboccipital. Falleci-
miento,

A. I, treinta y tres afios. De profesién, jornalero. En-
viado por el Prof. L. CASTILLO, del Hospital Provincial
de Madrid.

Anamnesis: Su enfermedad actual data desde la edad
de catorce afios, en que comenzé a notar pérdida de
fuerza en ambas extremidades derechas; esto no le imn-
pidi6 continuar sus labores del campo. Siete afios mas
tarde le apareci6 un estrabismo con diplopia pasajera.
Este estrabismo ha ido aumentando paulatinamente.

Afio y medio antes de acudir al Instituto noté, des-
pués de un febril, que se le habia acentuado la
pérdida de fuerza en las extremidades derechas y la
aparicién de un tic doloroso limitado a la segunda rama
del V par izquierdo, que posteriormente le desaparecid.

Posteriormente, un afio mas tarde, le aparecieron ce-
faleas localizadas en regién parietal izquierda, que se
agudizaban por los esfuerzos, tos, etc. No tenia vémi-
tos, pero si nduseas, que coincidian con el recrudeci-
miento de las cefaleas, :

En la exploracién nos encontramos con un enfermo
bien nutrido y en buen estado general. Presenta un cra-
neo con aumento del didmetro biparietal y un occipital
aplanado, horizontal, que forma un 4ngulo marcado con
la nuca y adoptando la piel un sefialado repliegue. Cue-

o corto y grueso, con aspecto de rigidez. Limitaci6n de
movimientos, en especial los de rotacién y flexién late-
ral, provocando dolor en regién suboccipital (fig. 1).
pares craneales encontramos una marcada pali-

(*) Recientemente, BARRAQUER BORDAS, en una con-
ferencia, ha reunido cuatro casos observados en Bar-
celona de estos sindromes de malformaciones 6seas en
la regién occipital. Nosotros tenemos actualmente otro
caso de intensa platibasia, con sintomas neurolégicos,
en la clinica del Prof. JIMENEZ DIAZ.
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dez bitemporal en el examen del fondo de ojo. Las pu-
pilas normales y una paresia de ambos rectos externos,
méas acentuada en lado derecho. Nistagmus en ambas
miradas laterales. Reflejos corneales débiles, mdas el jz-
quierdo. Hipoestesia al pinchazo y calor en regién fron-

Fig. 1.--Caso 1, Visto de perfil.

tal izquierda; sensibilidad tdctil y trigémino motor nor-
mal. Paresia del trapecio derecho. Lengua desviada a
la derecha.

En regién suboccipital derecha habia un area de hi-
poestesia para todas las sensibilidades correspondien-
tes a C,.

En extremidades superiores habia un trastorno mo-
tor de lado derecho, con exaltacién de los reflejos. Horr-
MANN y JIMENEZ DIAZ positivos en este lado.

En extremidades inferiores, trastorno motor de lado
derecho, con aparicién de Babinski y Rossolimo. En ex-
tremidad izquierda era normal la fuerza y el tono. Los
reflejos estaban exaltados y aparecian sacudidas clo-

Fig. 2.—Esquema de la radiografia del caso 1.

noides de pie. Las sensibilidades conservadas al igual
que en las superiores.

En la prueba de Romberg habia oscilaciones con calda
atrds y a la izquierda. Temblor intencional en extremi-
dades superiores.

En la radiografia (fig. 2) se aprecia que el atlag estd
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muy unido al occipital, y que hay una protrusion del
mismo hacia arriba con disminucién del didmetro ver-
tical del erdneo. La ap6fisis odontoides y el atlas caen
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Fig. 3.—Dibujo de la base del crineo demostrando la eleva-
cion del clivus.

por encima de la linea de Chamberlain. Asimismo se
observa un agrandamiento sefialado del dngulo esfe-
noidal. No hay signos de aumento de la presién intra-
craneal.

A base de los hallazgos radiogréficos, que eran tipi-
cos, y del cuadro neurolégico, se hizo el diagnéstico de
impresion basilar en este enfermo y se decidié su inter-
vencién para practicarle una descompresién subocci-
pital.

La intervencién se llevé a cabo con anestesia de aver-
tina (Dr. ELfo). Se practica una craniectomia subocci-
pital, previa incisién de la piel y planos musculares
en T, con la rama horizontal a nivel de inion y exire-
mo inferior de la rama vertical (en linea media), situa-
do sobre la ap6fisis espinosa de la tercera vértebra cer-
vical. Por estar fusionado el atlas a los bordes del agu-
jero occipital y hallarse éstos en una situacién muy pro-
funda, ya que la escama occipital toma una direccién
oblicua hacia arriba y adelante, resulta laboriosa y di-

Fig. 4.—Corte en linea media de la regién basal con la gran
gibosidad y protrusion del clivus,

ficil la reseccién del borde posterior del agujero occipi-
tal y del arco posterior del atlas. Terminada la craniec-
tomia, aparece la dura tensa, congestiva y adherida,
especialmente en la porcién correspondiente al agujero
occipital. Al abrir la duramadre se aprecia la oblitera-
cién de la cisterna magna. Los hemisferios cerebelosos
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estaban aplanados y las amigdalas encajadas y muy des-
cendidas, formando un cono de presién con un marcado
dngulo recto con la superficie inferior de los hemisferios
cerebelosos.

La intervencién fué bien tolerada. Durante los prime-
ros ocho dias del curso postoperatorio evoluciona bien,
pero en el noveno dia tiene un sincope respiratorio y fa-
llece bruscamente.

La autopsia demostr6 una tipica impresién basilar,
con el descenso de las amigdalas (malformacién de Ar-
nold-Chiari). Se tomé la pieza de la base del crénco, ¥
su estudio ha demostrado la gran protrusién y gibosi-
dad del clivus (figs. 3 y 4). La figura 4 representa un
corte medial siguiendo el plano sagital.

La impresiéon obtenida de la necropsia es que la des-
compresién suboccipito-cervical no fué suficientemente
amplia para compensar la intensa deformacién basilar

la protrusién del clivus sobre la cara anterior de la
protuberancia y bulbo.

Caso segundo.—Impresién basilar con malformacion
de Arnold - Chiari. Disostosis craneal. Descompresion
suboccipital y extirpacién de los arcos posteriores
del atlas vy axis. Mejoria.

J. 0., veintiséis afios de edad. De profesién empleado.

Fig. 5—Caso 2.

Enviado por los Dres. P. TRINCADO y F. TELLO, del Hos-
pital Provincial de Madrid.

Anamnesis: La enfermedad actual de este enfermo
data de cuatro afios atrds, en que comenzé & notar pér-
dida de fuerza en brazo derecho y dificultad en la pier-
na del mismo lado al andar. Continué progresando esta
molestia, y a los cuatro meses se vié obligado a abando-
nar su profesién de minero y adoptar una ocupacion
més ligera en una oficina. Por esta fecha comenzé a
hablar més torpemente y a tragar con cierta dificultad.

Sigui6 asi hasta unos tres meses antes de venir al
Instituto, en que comenzé a padecer cefaleas en forma
de accesos fuertes de corta duracién, que se exacerba-
ban al reir, toser, hacer esfuerzos, etc., acompanados de
enturbiamiento de la visién. Las cefaleas se acompaia-
ban de calambres dolorosos irradiados a ambos lados de
la cara.

Estos accesos de dolor se acompafiaban a veces de
pérdida de conocimiento con caida al suelo, que duraba
un minuto, aproximadamente. Durante este episodio no
tiene ni convulsiones, ni rigidez, ni trastornos de esfin-
teres. En los ultimos tiempos nota el enfermo cierta
pérdida de memoria,

En los datos familiares habia el antecedente de 8 her-
manos, de los cuales 4 en dos partos gemelares. El na-
cié6 en un parto gemelar y su hermana nacié muerta.
Otra hermana también nacié muerta y otra vivié sola-
mente catorce dias, con una hendidura del palatino.
Otras dos murieron a las pocas horas. Dos abortos.

El enfermo se crié siempre enclenque y débil. Em-
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pezb a andar a los tres afios. A hablar también tardia-
mente. A los veintiun afos, pleuritis. .
En la exploraciéon nos encontramos con un sujeto dé-
bil, de poca estatura y escaso desarrollo fisico.
Cabeza alargada (figs. 5 y 6), con una prominencia

Fig. 6.—Caso 2,

¢sea acentuada en la regién occipital (segin manifiesta
la madre se ha acentuado qltimamente esta prominen-
cia). En el esquema de la radiografia (fig. 7) se apre-
cia muy bien esta anomalia debida a una dehiscencia
de la sutura lambdoidea.

En pares craneales es normal el fondo de oJo; un Hor-
ner poco marcado del lado derecho, reflejos corneales
muy débiles en ambos lados, pardlisis bilateral del velo
del paladar y paresia de los musculos inervados por el
espinal derecho.

En extremidades superiores, un trastorno motor bila-
teral mas marcado en lado derecho. Reflejos de Hoff-
mann y Tromner positivos en ambos lados, més inten-
sos en lado derecho. En extremidades inferiores habia
una gran pérdida de fuerza en pierna derecha con Ba-
binski, Oppenheim y Chaddock positivos en ese lado.
En lado izquierdo, exaltacién de los reflejos normales.

Signos cerebelosos del lado derecho y marcha en es-
trella con desviacién a la derecha.

En la radiografia (fig. 7) se aprecia, aparte de la
dehiscencia de la sutura lambdoidea, una impresion ba-
silar. El dangulo esfenoidal es muy abierto, se acerca
casi a los 180 grados. La apdfisis odontoides y atlas

Fig. 7.—Esquema de la radiografia del caso 2.

caen por encima de la linea de Chamberlain. No hay
signos de aumento de la presién intracraneal. A este en-
fermo se le tomaron una serie de tomografias por el
Dr. MiRaNa, una de ellas estd representada en el esque-
ma de la figura 8 En esta placa, por una eliminacién
de las sombras superpuestas, se aprecia mucho mejor

K
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la forma y direccion de la base del erdaneo, asi como g
gran aumento del angulo esfenoidal.
A base de las radiografias y por las alteraciong

6seas, se hizo el diagnéstico en este enfermo de impre. ©

sién basilar asociada o secundaria a una disostosig
craneal, y se decidi6 intervenirlo para practicarle ung
descompresién suboccipital.

La operacién se llevé a cabo con anestesia local. Deg.
pués de extirpar la escama del occipital y el arco poste
rior del atlas, se abrié la duramadre, observandose que
las amigdalas cerebelosas estaban muy encajadas, por
lo que fué también necesario extirpar la porcién poste.
rior del axis, lograndose de esta manera una liberacion
de las mismas.

La amigdala derecha estaba muy aplanada y atrofi. |
ca, notdndose la falta de las circunvoluciones de la mis-
ma. Habia ademds numerosas adherencias a bulbo y a
meninges, El bulbo se encontraba también desviado y
con una muesca en su cara posterior producida por la
presién del atlas y de la duramadre.

La operacién confirmé el diagnéstico establecido, ha-
li4ndose ademas una serie de anomalias que permitian
encuadrarlo en el sindrome de Arnold-Chiari.

Curso: El curso postoperatorio de este enfermo fué
bueno, a excepcion de una elevacion febril hasta 41 gra-
dos a los siete dias de la operacién, y que cedié en el
curso del mismo dia. Fué dado de alta a los catorce
dias, aprecidndose una mejoria no muy marcada en re
lacién con su estado anterior. El tiempo transcurride

._\\\ e

Fig. 8—Esquema de la tomografia (corte medio sagital) del
caso 2,

no era suficiente para permitir una total restauracién
de todas las vias nerviosas. En una carta del enfermo,
a los ocho meses de la intervencién, nos comunica que
se encuentra bastante mejorado en relaciéon al dia en
que abandond el Instituto. Posteriormente hemos visto
al enfermo y comprobado su mejoria objetivamente,

Caso tercero.—Impresién basilar con sindrome de Ar-
nold-Chiari. Descompresién suboccipital y extirpacion
de los arcos posteriores del atlas y axis. Mejoria.

F. T., de veintisiete afios. De profesién, labrador. En-
viado por el Dr. P. QUIROS (Oviedo).

Anamnesis; Su historia actual data de tres afos, fe-
cha en la que comenzé a padecer mareos, que ¢l enfer-
mo compara al estado de embriaguez. La marcha era
vacilante, con pérdida de equilibrio. Al mismo tiempo,
diplopia y visién borrosa, que se acompafiaba a veces
de alucinaciones visuales, no complejas ni organizadas.
También cefaleas localizadas en regién suboceipital, con
irradiacién a region frontai. Con estas molestias sigui6
trabajando, pero fueron aumentando paulatinamente,
hasta que cinco meses antes de venir a nuestro Instituto
se vi6 obligado a abandonar sus ocupaciones. En esta
fecha tenfa una gran falta de fuerza en las cuatro ex-
tremidades, méAs acentuada en las inferiores.

Los antecedentes familiares y personales del enfer-
mo, sin importancia.

En la exploracién de este enfermo destacaba su cue-
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llo ancho y corto. No se apreciaban, en cambio, anoma-
lias en la forma y didmetros del crdneo. En pares cra-
neales encontramos Gnicamente una paresia facial in-
ferior derecha y un nistagmus bilateral de oscilaciones
pequefias y rdpidas, mas acentuado a la derecha.

En miembros superiores habia una hipotonia y pér-
dida de fuerza en ambos miembros. Hoffman derecho.

En miembros inferiores, pérdida.de fuerza bilateral,
sin signos piramidales. No habia trastornos de la sensi-
bilidad, al igual que en las extremidades superiores.
Habia signos cerebelosos de ambos lados, mas acentua-
dos en derecho,

La radiografia (fig. 9) permite apreciar una tipica
impresién basilar. La silla turca estd muy aplanada y
el clivus elevado. El angulo esfenoidal sobrepasa con
mucho la cifra de 140 grados, cifra dada por Schiiller
como la méxima de lo normal. No se puede individuali-
zar la porcién anterior del atlas, cuya sombra se con-
funde con la pirdmide y con la apéfisis mastoides. La
apdfisis odontoides cae por encima de la linea de Cham-
berlain.

Los hallazgos radiogrificos nos permitieron estable-
cer el diagndstico de impresion basilar, y se decidié in-
tervenirlo para practicarle una descompresién subocci-
pital.

Operacion: Con anestesia local se extirpé la escama
del occipital y el arco del atlas. Después de abrir la du-
ramadre, se encuentran las amigdalas cerebelosas tan
descendidas, que es necesario extirpar también el arco
posterior del axis. Las amigdalas eran muy larges,

Fig, 8.—Esquema de la radiografia del caso 3.

unos 3,5 ¢m., y tenian un aspecto quistico, sobre todo la
derecha, extendiéndose en forma de lengiietas sobre el
bulbo. Habia numerosas adherencias entre ellas y la du-
ramadre. Estas adherencias y el cono de presién de las
amigdalas habian bloqueado totalmente la cisterna mag-
na e impedian la circulacién normal del 1. ¢. r. Después
de la liberacién se consigue una abundante salida de
liquido cefalorraquideo procedente de tramos superiores.

La operacion confirmé el diagndstico de impresién ba-
silar, encontrdndose asociada a la misma una malfor-
macién de Arnold-Chiari.

Curso: El curso postoperatorio inmediato acusaha en
los primeros dias un bloqueo parcial en la ecirculacion
del 1. e. r, ya que en la maniobra de Queckenstedt ha-
bia solamente un lento y ligero ascenso, gue contrasta-
ba con la subida rdpida por la accién de la prensa ahb-
dominal. Este bloqueo parcial duré unos doce dias, y una
puncién practicada a los catorce dias de la intervencion
permitié observar la desaparicién del bloqueo.

El enfermo fué dado de alta a los diecisiete dias de
haber sido operado bastante mejorado de sus molestias,
mejoria confirmada objetivamente., Existia la impre-
siép de que ésta se irfa acentuando paulatinamente, Asi
ha sucedido, como comunica el enfermo en-una carta
a los cinco meses de la operacién. Manifiesta que le han
desaparecido totalmente las cefaleas y los mareos, y que
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ha recuperado mucha fuerza, ya gue puede realizar sin
cansarse las faenas del camipo. También le ha desapare-
cido la diplopia, asi como el temblor y la torpeza de las
las manos. Persiste solamente una ligera vacilacion
cuando tiene que andar a oscuras.

DISCUSION.

Estos tres casos que presentamos ahora se re-
fieren a enfermos afectos de una impresion ba-
silar asociada a una malformacion de Arnold-
Chiari. En nuestra comunicacion anterior (JIME-
NEZ DfAz, OBRADOR, URQUIZA y ALBERT, 1948)
presentabamos la historia de una enferma con
una impresiéon basilar pura. La asociacion de
malformacién ésea y cerebelosa es bien conoci-
da en la literatura (LIST, etc.), y recientemente
los neurdlogos portugueses FURTAro, VASCON-
CELLOS MARQUES, OLIVEIRA y VICENTE (1947),
han presentado otro caso similar operado, jun-
tamente con la revision detallada de la biblio-
grafia.

La malformacion de Arnold-Chiari consiste
esencialmente en la protrusion y descenso de la
porcion inferior del cerebelo y bulbo en el canzl
espinal. Esta protrusiéon de las porciones infe-
riores del cerebelo a través del agujero oceipi-
tal, esencialmente las amigdalas y la vorcién in-
ferior del vermis, da lugar a que estas estruc-
turas cubran a modo de lengiietas el bulbo y la
médula cervical. Esto trae como consecuencia
una obliteracion del agujero occipital y una alte-
raciéon en la circulacion normal del 1. c. r. Esta
malformaciéon fué descrita independientemente
por ARNOLD y CHIARI en 1894 y 1895, en casos
de espina bifida con mielo-meningocele. Poste-
riormente han insistido otros autores en los ha-
llazgos anatémicos de este proceso, que se ha
denominado malformacién de Arnold-Chiari. El
interés clinico por esta afeccion lo despierta un
trabajo de RUSSELL y DonNarLp (1935), quienes
sefialan el papel importante que juega esta mal-
formacién en la patogenia de la hidrocefalia
que aparece en muchos casos de espina bifida.

PENFIELD, que es quien inicia el tratamiento
quirargico de la malformacién de Arnold-Chia-
ri en hidrocéfalos, admite que la fijacién de la
dura y médula en el saco de la espina bifida
ejerce una traccion mecéanica que impide el as-
censo normal de la médula que aparece con el
crecimiento. Esto daria lugar a la protrusién y
alargamiento del cerebelo y bulbo hacia el ca-
nal raquideo (PENFIELD y COBURN, 1938). Por
este mismo mecanismo sufririan un estiramien-
to anormal las raices cervicales y los tltimos
pares craneales (LICHTENSTEIN, 1942). Pero, en
contra de esta hipétesis, esté el hecho de que se
han observado malformaciones de Arnold-Chia-
ri sin senales de espina bifida (Mac CoNNELL y
PARKER, 1938), e incluso en adultos sin anoma-
lias 6seas (Bucy y LICHTENSTEIN, 1945). Por es-
tas y otras razones son contrarias las opiniones
recientes a una explicacién puramente mecéanica
en la génesis de la malformacién de Arnold-
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Chiari. Asif LisT (1941) considera este cuadro
como una alteracién en el desarrollo de las por-
ciones posteriores del encéfalo, que se puede
asociar frecuentemente a una espina bifida o a
otras anomalias 6seas de la base (impresi6én ba-
silar, sindrome de Klippel-Feil, etc.). No son es-
tas las tnicas anomalias que pueden coexistir
en los casos de Arnold-Chiari, y, por ejemplo,
INGRAHAM y ScOTT (1943) citan otras, tanto del
tejido ectodérmico cerebral (microgiria, atresia
del acueducto, hipoplasia cerebelosa, etc.), como
del tejido mesenquimatoso inmediato y que ro-
dea al neuroeje (anomalias del occirucio, asimi-
lacién del atlas, ete.). Todas estas observacio-
nes indican, como es logico, grados diferentes
en el trastorno del desarrollo embriolégico.
CAaMPBELL (1948) sostiene también este con-
cepto.

De lo dicho anteriormente se desprende que
la impresién basilar y la malformacién de Ar-
nold-Chiari, como expresiéon de anomalias con-
génitas, pueden aparecer aislada o conjunta-
mente. Asi, en nuestro caso publicado ya ante-
riormente, no habia més alteracién que la ano-
malia ésea, mientras que en el caso primero de
este trabajo se asocia la anomalia 6sea a la
malformacion cerebelobulbar, y en los casos se-
gundo y tercero domina esta ultima. Pueden
existir también cuadros de malformacién de Ar-
nold-Chiari secundarios a proeesos expansivos
de fosa posterior, como, por ejemplo, en un caso
reciente observado por uno de nosotros (E. L.),
con una imagen operatoria de Arnold-Chiari en
un enfermo con un tumor de cara anterior de
protuberancia.

El cuadro sintomatol6gico de estos procesos
puede ser muy variable. Destaca, en primer tér-
mino la sintomatologia derivada de la compre-
sién de las estructuras contenidas en la fosa
posterior y sobre todo del cerebelo. Al quedar
limitado el espacio de la misma por la protru-
sién de la base, protrusién que no puede ser
compensada por la falta de desplazamiento po-
sible de la tienda del cerebelo, se comprende
que tiene que ser afectada la funcién del mismo.
No son raros los enfermos con una sintomatolo-
gia predominantemente cerebelosa (nistagmus,
ataxia, trastornos de la marcha), tal como ocu-
rre en nuestro tercer caso y en la enferma de
impresién basilar pura, ya publicada anterior-
mente; en ésta habja ademas un gran hidrocé-
fa_lo interno, explicable ror el gran estrecha-
miento a nivel del agujero basilar, que impedia
el desagiie normal del 1. ¢. r. En los demés en-
fermos, si bien se puede rechazar por los datos
clinicos la existencia de una hidrocefalia inter-
na, indicadora de una oclusién total, no se pue-
de negar la presencia de sintomas de una pre-
si6n intracraneal moderadamente aumentada
(cefaleas, ete.).

Pero los sintomas no se limitan solamente a
los de disfuncién cerebelosa, sino que pueden
ser més variados y polifnorfos teniendo en cuen-
ta las estructuras nerviosas que pueden estar
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afectadas por la anomalia. No son extrafios log
sintomas de los ultimos pares cranealeg
(IX-XII), los sintomas bulbares y medulares,
Asi, en los enfermos primero y segundo estaban
afectos los pares IX, X (solo en el segundo), XI
y XII. Los sintomas del V par que aparecian ey
los enfermos primero y segundo, los intervreta.
mos no como afeccion del nervio, sino por la
aceiébn compresiva sobre el bulbo y participa.
cion de la raiz descendente del V par. Por la
accién compresiva se afectan también las viag
largas, y mas selectivamente las fibras motoras
que las conductoras de las diferentes sensibili.
dades. En los casos primero y segundo habia
claros sintomas piramidales, y, en cambio, en el
tercero, hallamos solamente un reflejo de Hoff.
man del lado derecho. No hemos encontrado en
ninguno de los tres casos trastornos objetivos
de la sensibilidad en ninguna de sus variedades
como consecuencia de la participacion de las
vias largas, pero se comprende que en algin
caso puedan aparecer sintomas de los cordones
posteriores por estar éstos mas expuestos, por
su situacién, al efecto compresor de la lesion.

La radiografia simple sera un auxiliar valio-
so para el diagnéstico de las anomalias dseas,
En nuestros tres casos son bien apreciables las
anomalias (figs. 2, 7, 8 y 9). Si tomamos en con-
sideracion el angulo esfenoidal, al que ScHUL-
LER di6 gran importancia, vemos que en los
tres casos sobrepasa el valor de 140 grados, ci-
fra dada por él como la méaxima del valor nor-
mal, También en los tres casos estin el atlas y
la apéfisis odontoides por encima o al nivel de
la linea de Chamberlain (linea que une el borde
del paladar con el borde posterior del agujero
occipital) y que en casos normales caen por de-
bajo de esta linea. Estas anomalias dseas son
més marcadas si en lugar de una radiografia
simple acudimos a una tomografia, ya que eli-
mina muchas sombras que se sobreponen, tal
como revresenta el esquema (fig. 8), obtenido
de una tomografia en un plano de 110 mm. del
enfermo segundo.

El diagnéstico neuroldgico diferencial de es-
tos enfermos no suele ofrecer, en general, difi-
cultades, a pesar de gue en casos avanzados y
con mucha hipertensién intracraneal pueden
confundirse con tumores de la fosa posterior.
Debemos tener también en cuenta casos que
pueden incluirse clinicamente dentro de la es-
clerosis multiple y la esclerosis lateral amiotré-
fica. Esta tltima confusién es posible por la
ausencia de sintomas sensitivos, y asi uno de
nuesj:ros casos nos fué remitido con este diag-
néstico. No debemos olvidar la posible confu-
sién con un mal de Pott suboccipital, ya que el
cuadro neurolégico se puede semejar mucho al
de la impresion basilar, La asociacién de nis-
tagmus, sintomas cerebelosos y sintomas pira-
midales de larga duracién en un individuo jo-
ven, nos debe hacer pensar en la posibilidad de
esta afeccién. No deben olvidarse en la explora-
cién los hallazgos de un ouello corto y ancho
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con poca o escasa movilidad, que semejan en
ocasiones a la enfermedad de Klippel-Feil. En
las figuras 1 y 6 se puede observar muy bien
esta anomalia y el aspecto tipico y peculiar de
estos enfermos.

Entre las causas que dan lugar a los diversos
cuadros neurolégicos debemos contar no sola-
mente los factores mecdnicos y compresivos,
sino que debemos tener también en cuenta la
posible coexistencia de malformaciones del
tronco cerebral. Estas no serian més que la ex-
presion de las amplias posibilidades del trastor-
no en el desarrollo del neuroeje, y asi no es rara
la concomitancia de una hidromielia, una sirin-
gomielia, una agenesia de las vias de conduc-
cion, ete. Si es cierto que la posible coexisten-
cia de estas malformaciones del parénquima ce-
rebral puede ensombrecer algo el resultado ope-
ratorio, con la escasa regresion de los sintomas
neurolégicos, no por eso debemos adoptar una
actitud pasiva frente a estos enfermos. Habla
en favor de esto la aparicién tardia de los sin-
tomas y su indudable curso progresivo, que no
se puede explicar inicamente por una etiologia
congénita. La marcada gibosidad del clivus (fi-
guras 3 y 4) en la impresion basilar, representa
sin duda alguna un indudable factor de compre-
sibn mecanica de la cara anterior de la protu-
berancia y bulbo con las secuelas neurologicas
consiguientes.

Creemos indicado acudir al tratamiento qui-
rirgico en estos casos, a pesar de no existir es-
tasis papilar. La indudable compresion del cere-
belo y bulbo por la malformacién craneal y la
anomalia de Arnold-Chiari exigen un trata-
miento quirtrgico, aunque sea solamente con
un fin preventivo para evitar la hidrocefalia,
que pudiera aparecer mas tardiamente al blo-
quearse definitivamente la circulacién normal
del 1. c. r. La descompresion debe ser amplia y
extenderse inclusive a todos los arcos de las
vértebras que sean necesarias hasta conseguir
visualizar los extremos distales de las amigda-
las cerebelosas encajadas en el canal espinal.
Debe tenderse a la eliminacion de todo bloqueo
posible, y este factor se vigilarda con mucha
atencion en el curso postoperatorio. Si la des-
compresion suboccipital fuese insuficiente, pue-
de practicarse posteriormente, en caso de una
hidrocefalia ya existente, una ventriculostomia
a nivel de la lamina supradptica del tercer ven-
triculo y restablecer de este modo la circulacién
del 1. c¢. r. hacia los espacios subaracnoideos.
Esta intervencién fué necesaria en el caso pu-
blicado anteriormente de impresién basilar al-
gunos meses después de la descompresién sub-
occipital. Los resultados obtenidos han sido fa-
vorables.

Los resultados operatorios en los casos de
impresion basilar asociada a la malformacién de
Arnold-Chiari son, en general, buenos, y méas
si se trata de individuos jovenes. En cambio, si
ademés se asocian otras anomalias de expresién
disréafica, es muy elevada la mortalidad opera-
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toria, segin se ve en los datos de la literatura
recogidos por FURTADO, VASCONCELLOS MARQUES
y colaboradores (1947).

"RESUMEN.

Se presentan tres observaciones de malfor-
macién de Arnold-Chiari asociada a impresién
basilar, y que fueron confirmadas en dos casos
por la operacién y en el otro por la operacién y
autopsia. :

Se destaca la frecuencia relativa de estos pro-
cesos de alteraciones morfolégicas del desarro-
llo de la base del craneo y de la region cerebelo-
bulbar. El cuadro neurolégico de estos casos es
diverso y varia desde sindromes cerebelosos con
hidrocefalia a una sintomatologia mas polimor-
fa con participacion de pares craneales y de las
vias motoras. El diagnostico diferencial clinico
puede establecerse con neoplasias de la fosa pos-
terior, esclerosis miiltiple, esclerosis lateral
amiotréfica y mal de Pott suboccipital. Los au-
tores insisten en la necesidad de pensar en la
posible existencia de estos procesos malformati-
vos craneo-encefalicos frente a sujetos jovenes
con historia larga de lesién de la fosa posterior
o cuadros cerebelo-ponto-bulbares, aunque no
exista estasis papilar. Las caracteristicas de
cuello corto, configuracion craneal y sobre todo
el estudio radiografico simple y tomografico
del craneo, permiten establecer el diagndstico
correcto.

El tratamiento quirtirgico debe instituirse no
sOlo en los casos con hidrocefalia, sino también
en los enfermos con sintomatologia neurolégica
cerebelo-bulbar, aunque no tengan estasis pa-
pilar. El objeto de la intervencién quirirgica es
aliviar la compresion del cerebelo y bulbo al
extirpar la parte posterior del occipital y los
arcos posteriores de las primeras vértebras cer-
vicales. Si con esta descompresiéon suboceipito-
cervical no regresan los sintomas, en los casos
con hidrocefalia, puede ulteriormente practicar-
se una ventriculostomia a nivel de la lamina su-
pradptica del tercer ventriculo.
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SUMMARY

A clinical presentation of three cases of Ar-
nold-Chiari malformation associated with ba-
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silar impresion of the skull that were confir-
med by operation and autopsy.

The authors insist on the relative frequency
of these morphological malformations of the
base of the skull and the cerebello-medullary
region. The neurological picture varies from ce-
rebellar syndromes to involvement of the last
cranial nerves and the motor pathways. The
differential diagnosis has to be established with
tumours of the posterior fossa, diseminaied
sclerosis, amyotrophic lateral sclerosis and cer-
vical Pott’s disease. A long history of a pos-
terior fossa lesion or a clinical picture of the
cerebello-ponto-medullary region in a young
person can be suspected of a malformation,
even in the absence of papilloedema. Certain
features of the appearence of the neck and es-
pecially the radiographic and tomographic stu-
dies allow the correct diagnosis.

The surgical treatment should be established
not only in cases with internal hydrocephalus,
but also in all those cases with neurological in-
volvement of the cerebello-medullary region.
The absence of papilloedema should not be con-
sider as a contraindication for the operation.
The object of the surgical management of these
cases is to relieve the compression of the cere-
bellum and medulla by removal of the occipital
bone and the laminae of the first cervical verte-
brae. In the cases with hydrocephalus where
the symptoms are not relieved by the subocci-

pital decompression a ventriculostomy shonld
be pefuriuca 1 a second stage with open-

i:lig of the lamina terminalis of the third ventri-

ZUSAMMENFASSUNG

Es werden drei Fille beschrieben von Arnold-
Chiarischer Missbildung mit basaler impression
vereinigt. Zwei Fille wurden operativ und ein
dritter operativ und per Sektionem bestitigt.

Besonders erwihnenswert ist die relative
Hiufigkeit dieser Entwicklungsstérungen im
Bereich der Schidelbasis und der Kleinhirn-
Ob;ongatagiegend. Das neurologische Bild in die-
sen Fillen ist sehr verschieden und schwankt
von einem Kleinhirnsyndrom mit Hydrozepha-
lus zu einer vielgestaltigeren Symptomatologie
mit Teilnahme der Hirnnerven und der motoris-
chen Bahnen. Bei der klinischen Differential-
diagnose muss man einen Tumor der hinteren
Schidelgrube, eine multiple Sklerose, eine
amyotrophische Lateralsklerose und ein Malum
vertebrale suboccipitale in Betracht nehmen.
DIF Verfasser legen besonderen Nachdruck,
bei jiingeren Leuten mit einer lingeren Kran-
kheits dauer mit Symptomen der hinteren
Schidelgrube oder Kleinhirn - Pons - Oblen-
gatasyndrome, stets an die Moglichkeit dieser
Affektion zu denken, auch bei normalem Au-

genhintergrundbefund.
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Die besonderen Merkmale eines kurzen Hal-
ses, des dusseren Schiidelbefundes und vor allem
das Schidelrontgenbild, in einfacher oder pla-
nigraphischer Aufnahme, erlauben uns eine ge-
naue Diagnose zu stellen.

Diese Fille miissen chirurgisch behandelt
werden, nicht nur bei schon bestehendem Hy-
drozephalus, sondern auch bei Patienten mit
Oblongata-Kleinhirnsymptome auch wenn keine
Stauungspapille besteht. Der Zweck des Vorge-
hens ist den Druck auf Kleinhirn und Oblonga-
ta. durch Entfernung des hinteren Teiles des
Hinterhauptbeines und Bogen der ersten Hals-
wirbel, zu beseitigen. Falls die Symptome sich
trotz dieser okzipito-zervikalen Entlastung nicht
zuriickbilden, kann man spiiter bei bestehenden
Hydrozephalus eine Ventrikelerdffung in Hihe
der Lamina terminalis des dritten Ventrikels
ausfiihren.

RESUME
On présente trois observations de malforma-
tion d’'Arnold-Chiari associée & impression ba-
silaire et qui furent confirmées chez deux cas
par I'opération et chez l'autre par 'opération

et I'autopsie.

Il se détache la fréquence relative de ces pro-
cessus d'altérations morphologiques du déve-
loppement de la base du crine et de la région

cérebelo-bulbaire. Te padre nenwslogique dv oo
cas est divers et varié, dés syndromes cérébel-

leux avee hydrocéphalie jusqu'a une symptoma-
tologie plus polymorphe avec participation de
paires cranéales et des voies motrices. Le diag-
nostic différentiel clinique peut étre établi avec
des néoplasies de la fosse postérieure, sclérose
multiple, sclérose latérale amyotrophique et mal
de Pott suboccipital. Les auteurs insistent sur
le besoin de songer a la possible existence de ces
processus malformatifs cranéo-encéphaliques
en face de jeunes sujets avec une longue his-
toire de lésion dans la fosse postérieure ou ca-
dres cérébelo-ponto-bulbaires, bien qu’il n'existe
pas d’estase papillaire. Les caractéristiques du
cou court, configuration cranéale et surtout
I'étude radiographique simple et tomographique
du criane, permettent d'établir le diagnostic
correct.

Le traitement chirurgique doit étre em-
ployé non seulement dans les cas avec hydrocé-
phalie, mais de méme chez les malades avec
symptématologie neurologique cérébelo-bulbai-
re bien qu'ils n'aient pas d'estase papillaire. Le
but de lintervention chirurgique est d’amélio-
rer la compression du cervellet et d’extirper la
paz:tie postérieure de 1'occipital et des arcs pos-
térieurs des premiéres vertébres cervicales. Si
avec cette décompression suboccipito-cervicale
les symptomes ne regressent pas, dans les cas
avec hydrocéphalie, on peut ultérieurement ef-
fectuer une ventriculostomie au niveau de la
lame supraoptique du troisiéme ventricule,
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OBSERVACIONES EN EQUIDOS DE LA
FASE DE INTERVALO ENTRE LA ADMI-
NISTRACION DE UNA DIETA LATIROGE-
NA Y EL COMIENZO DE LA ENFERMEDAD

E. OrTz DE LANDAZURI y A. GALDO SECO

Cliniea Universitaria de Patologla General y Seccidn de

Fisiopatologia de la Alimentacién (Instituto de Fislologia
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E. OrT1Z bR LANDAZURL.

Con la colaboracion de
H. Rurz FERNANDEZ

Inspector Provincial de Ganaderia de Granada

Es del mayor interés biolégico, en el estudio
del latirismo, la fase de intervalo entre la ad-
ministraciéon de una dieta latirégena y la apa-
ricién clinica de la enfermedad. En ocasiones
se hace ostensible un periodo de latencia, libre
de sintomas, con posterioridad a la ingestién
de almortas, hasta las primeras manifestacio-
nes del latirismo.

Esta observacién ya fué sefialada por JImE-
NEZ DIAZ y colaboradores® en la patologia hu-

mana, y ademés era ya conocida por los vete-
rinarios, llegando incluso GARCfA IZCARA? a
mantener un eriterio, como luego veremos, muy
contundente: en los animales alimentados con
almorta, al dejar de tomarla es el momento més
apropiado para la iniciacién de la enfermedad.

LATIRISMO EN EQUIDOS
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Este lapso de tiempo entre la terminacién de
la administracién de almorta y la aparicién del
latirismo, nos recuerda al periodo de incubacion
de las enfermedades infecciosas, y aunque ya no
se puede pensar en esta etiologia ? es lo cierto
que sugiere una serie de hipétesis para dar ex-
plicacién a este indudable y veridico hecho, que
nosotros hemos comprobado recientemente en
el estudio de una enzootia de latirismo en
equidos.

Se trata de un brote de latirismo en ganado
mular y caballar en un cortijo de Pifar, provin-
cia de Granada. De un total de 24 animales (16
mulos, 7 yeguas y una burra) alimentados con
almortas durante noventa y siete dias, del 11 de
enero de 1948 al 18 de abril del mismo ano, 15
enfermaron, y de ellos 3 murieron.

Su alimentacién habia sido, por cabeza y dia,
la siguiente: hasta el 11 de enero de 1948, 5 ki-
logramos de cebada y paja sin limite. Desde esta
fecha hasta el 18 de abril (noventa y siete dias),
un kilogramo de maiz, un kilogramo de yeros,
2,6 kilogramos de almortas, 300 gr. de salvado
y 200 gr. de centeno. A partir de este dia, 5 ki-
logramos de cebada y paja. Durante el brote la-
tirico, forraje de cebada y avena.

Cuatro dias después de dejar la alimentacion
de almortas y yeros (el 22 de abril), se inicia el
primer sintoma de latirismo en una mula, con
un cuadro de estridor laringeo. Desde entonces
evoluciona la enfermedad en estos animales,
afectando al 62 por 100 del total.

Su evoluciéon y sintomatologia pueden verse
en el cuadro I. En el plazo de cuarenta y cinco
dias (desde el 22 de abril hasta el 6 de junio) se

CUADRO 1

EVOLUCION CLINICA DEL LATIRISMO EN EQUIDOS TRAS LA ADMINISTRACION DE UNA DIETA LATI-
ROGENA (DEL DIA 11 DE ENERO AL DIA 18 DE ABRIL. DE 1948)

Fecha de comienzo

EVOLUCION

Animales Edad (afios) Sexo &b Tt enlermisasi
Mula.... ..... 14 Q 22-TV-48...
Mulo... 12 el 2-V-48,
Mulo.. 20 12-V-48.....
Yepua, 14 Q 12-V-48..
Mulo... 12 d 18-V-48..
Mula...... 4 ¢ 18-V-48,.
Mulo..... 5 21-V-48,.
Mula...... 3 Q 21-V-48..
Mula... 3 Q 21-V-48.. .
Mula... ; 8 @) b ST 3 e
Mulo......... 4 d 2BVAE.,....nesasacis
5., § T s R, 10 o 26-V-48.................
Mulo....... 5 o 20-V-48........c0nuven..
Mulo......... 6 q 1-VI-48......ccocuvin.
Mula......... 6 Q LT O AR e

Cuadro paroxistico de estenosis laringea (C. P. L.).
Contintia enferma. Cuando va a beber sigue difi-
cultad respiratoria, llegando a caer al suelo. Dismi-
nuida sensibilidad en tercio posterior.

C. P. L. Intensas crisis de disnea. Fallece con un cua-
dro de asfixia el 12-V-48,

C. P. L. Fallece el 25-V-48 en pleno accidente asfic-
tico.

C. P. L. Lentamente mejorando.

. P. L. Fallece el 22-V-48 en pleno accidente asfic-

tlco

. L. Fallece el 22-V-48 en pleno accidente.

. L. Traqueotomia. Muere mds tarde por obstruc-

n del tubo.

. L. que ha ido cediendo.

L. Traqueotomia el 26-V-48. Fallece por tapo-
mlento del tubo.

Lentamente mejorando.

Mejorando lentamente.

Cansancio.

Cansancio.

Mejora lentamente.

Mejora lentamente.
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