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irregular de ellas. Ni siquiera ello, las curvas 
coloidales, totalmente inespecíficas. Aunque la 
prin:era exploración del enfermo no nos pr.o­
<lujo la impresión de un proceso tuberculoso 
meníngeo puesto en marcha por la primovacu-
11ación, inoculamos al cobayo para obtener un 
dato de más certeza. La rapidez de evolución 
clínica, la respuesta favorable al tratamiento 
aureomicínico y el informe negativo de la au­
topsia del animal inoculado, han venido a con­
firmar nuestra primera impresión, y así, cree­
¡1110S tener los suficientes datos pua rechazar 
una meningitis tuberculosa. 

Los análisis de sangre nos indican una inten­
sa leucocitosis, con desviación a la izquierda, 
aunque conservando cifras relativamente altas 
de linfocitos. La aparición de eosinófilos no nos 
ea extraña; abundan en la provincia de Santan­
der, y en la misma capital, los casos de áscaris 
intestinales y es raro el enfermo, de nuestros 
pabellones o consultas, que no presente una 
cosinofilia más o menos acentuada. 

Por último, queremos hacer notar dos aspec­
tos de cierto interés en los análisis de líquido 
cefalorraquídeo: la aparición de una red de fi­
brina después de la primera punción lumbar 
(casi todos los autores están de acuerdo en afir­
mar el aspecto de agua de roca del liquor en 
procesos encefalíticos postinfecciosos) y la po-
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La sistemática de las afecciones degenerati­
vas del sistema nervioso central resulta difi­
cultada por la frecuente presencia de formas 
abortivas, complejas, de transición, cte., res­
pecto a los diversos tipos-patrón individuali­
zados, así como también a veces por la irregu­
laridad de su presentación o no presentación 
heredofamiliar. 

La nosografía actual de tales enfermedades 
está basada en las apetencias, más o menos se­
lectivas, del proceso disolutivo por tales o cua­
les agrupaciones neuronales y vías axonales. 
Por ello tienen, hoy por hoy, un carácter defi­
nitivo, para la delimitación de los tipos y de 
las variedades morbosas, las comprobaciones 
anatómicas de la topografía y extensión de la 
imagen histopatológica degenerativa y, en su 
ausencia, ostentan un valor muy elevado las 
descripciones semiológicas cuidadosas que tra­
ducen la existencia en vida de estas mismas le­
siones. 

sitividad de las reacciones de Meinicke y Kline, 
que aunque pueden inducir a co1fusión en algún 
｣｡ｾｯｾ＠ justificamos en éste como una prueba, 
qmza de una acentuada disionia, dada la gra­
vedad del proces.o, y las consideramos por com­
pleto inespecíficas. 

RESU:\lEN. 

Se presenta un caso de meningoencefalitis 
postinfecciosa, coincidente con una primovacu­
nación antivariólica, que quizá sea el factor 
etiológico decisivo de aquélla. Se hacen breves 
comentarios al caso y se exponen sucintamente 
citas bibliográficas de trabajos nacionales y ex­
tranjeros. 

BIBLIOGRAFIA 

.\_..,.o;:n;;o:-; y M.ICKE:o-:z IE.-Lancet, 2, 667, 1942. 
AH l,IS y SOLÁ.-Sem. :\1ed., 2, 328, 1938. 
ARTflClll),-(..'Jin y Lab., 16, 298, 1930. 
ｂａｴＺｾｌｉｾＺＭ［Ｎ＠ Xt>d. :\Iil. Genet>slc Tschr., 7, 10, 1954. 
Bot:woiJK-B.\sT ａＮ｜ＮＧ｜Ｂｳｾ ＮＭｂｵｬｬＮ＠ Acad. Xat. ::Ued .. 91, <;15, 192::i. 
CARREliU. - .:\Iedicina Esp., 2. lll3, 1939. 
Hcxa-.:v; 1 :-.v.-Se d. Tschr. Genee:;l< ., 91:!, 19, 1954. 
Qt: IXT.IXS y DE: L\ C \L!.P.. Ｍｾｩ･､ﾡｲ•ＺＮｵｯ･ｮｴ｡Ｌ＠ 11, 229, 1953. 
ｾｊＡｒ･ｺＮＭａｲ｣ｨＮ＠ Esp. Ptdiat., 17, 184, 1933. 
SAIX2 DE !.OS TERP.!.ll10<'.- Arch. Bsp. Pediat., 15, 413, 1931. 
S&>ERS y GIX.\STP.RA.-Sem. !\Ied, 2, 568, 1940. 
THHIEXA',1J y VI:ITII.-Rev. Xeurol., 8\Í, 264, 1952. 
Tt:R:o-:BUI.L y Me lXTOsH Dnt. J. EX!Jer. Path., 7. 181. 192G. 
VAl.LI;JO XAJL:IlA.-Si!\"10 ::iiéc.lico, 83, !ib:l, 1929. 
vVEl:;n: y cols -Zchr. Kinder, 73, J , 1953. 

De entre las neurodegeneraciones, son indu­
dablemente las cerebelosas aquellas cuya deli­
mitación se ofrece más oscura y difícil, habien­
do merecido un número elevadísimo de intentos 
y discusiones. 

Que la nosología de las '<lfecciones degenera­
tivas del cerebelo dista mucho de estar fijada, 
según dijo GurLLAIX, lo recordábamos con R. 
Rurz-LARA en un trabajo publicado aquí mismo 
hace tres años, en el que dimos a conocer una 
de las escasas observaciones anatomoclínicas 
existentes de atrofia cerebelosa llamada "car­
cinotóxica" (digamos, al menos, coincidente con 
un carcinoma visceral), observación procedente 
de esta misma Clínica de Geriatría. 

Recientemente, J. G. GREEXFIELD (1954), en 
su Monografía sob1 e las degeneraciones espino­
cerebelosas, ha intentado una clasificación de 
las mismas, prosiguiendo y modificando así los 
intentos anteriores de G. HOL:\IES, MOLLARET, 
BROUWER y BIEl\IOND, AXDRÉ THO:\IAS, ZtLCH, 
etcétera. Particular;nente interesante es su vi­
sión crítica del conjunto de casos corriente­
mente agrupados bajo la etiqueta de ''heredo­
ataxia cerebelosa de Pierre Marie''. 

Bajo el consejo de nuestro mentor en estas 
materias, el doctor LUDO ｖａＮｾ＠ BOGAERT, creemo::; 
oportuno dar a conocer el protocolo clínico de 
una observación personal en la que los sínto­
mas espinales, asociados a los propiamente ce-
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rebelosos, alcanzan una intensidad totalmente 
excepcional. 

Los perfiles sindrómicos, así como los evo­
lutivos, tan peculiares de este caso, nos entre­
tendrán en breves comentarios, que dejamos 
para luego de transcrito su protocolo. 

María V. B., nacida en 1890, 1ngresa el 14 de febrero 
de 1951 en la Clínica de Geriatría. Médico jefe de Sala. 
doctor J. AMBRÚS. 

Anamncsis familiar. El parlre murió a los 69 ailos 
de uremia. La madre, a los 65, de apoplejía. Ella es la 
hermana mayor de los hijos vivientes hoy día de csü• 
matrimonio. Antes que ella nacieron, al parecer, siete 
hijos, todos ellos mu0rtos e:1 la primera infancia. Mt>­
nores que nuestra enferma viven: una hermana de 59 
años, viuda, con un hij 10 año:;, casado, que tH'n'• 
dos niñas, de 11 ｾ＠ 10 a _·. . y un niilo de 4 años, y otra 
hermana de 4-1 ｡￱ｯｾＮ＠ ｓｊｾＺ＠ ra. Ambas sanas, al pareCl'r. 
aunque no han sido e}:r:oradas neurológicamente. En­
tre estas dos hermana:• nacieron dos niños. que munl­
ron también en la primera infancia. Así , pues, en total 
han sido 12 hermanos, de los que sólo tres mujeres to­
das-viven en la actualidad. Ko puu/r n rcco.qcrsc an­
teccdnltcs familiares positi1·os d( trpo ncurológico. 

A11{tmnrs is personal. -- :\'acida en Alcoy (Valencia l, 
estuvo allí hasta los 5 años, en que v:no a vivir a Bar­
celona. 

.Xacida a término. Lactancia materna hasta los cator­
ce meses. Desarrollo defectuoso. En la infancia muy 
com edora. 

Em.pc::;ó eL andar cerca. de los dos aií.os. presentando 
una. mm·cha inseyura. Esta inseguridad fué S'iC?npn· pa­
tente de pcquC?iita cuando corrfa. 

Desarrollo mental normal. Casi no fué a la escuela, 
aquejando fuertes cefaleas. 

De adolescente, S'lt insegur:dad para la marcha sunr­
jaba la dr un biJ¡·racho. Estando entonces trabajando 
en una industria de objetos de escritorio, sufrió una li­
gera quemadura en región externa de muslo izquierdo. 
La lesión tomó mal aspecto y se extendió, tardando 
tiempo en cicatrizar (trofismo cleftctuoso). 

A los 1 5 afios, mcnarquia . .Aunw:ntó la elificulte;.cl en 
la deambulac ión, t eniendo que apoyarse por las pare­
des. Realizaba, además, amplios y dcso1'dC?wdos movi­
m ientos al querer coger a lgún objeto, dificultándole 
mucho el comer por sí sola. A veces, al andar, súbita­
mente se le cruzaban las p iernas, t eniendo que ser sos­
tenida hasta que la actitud cedía. 

D esde los 49 años aproximadamente no ¡JIIede anclar. 
Permanecía a ratos sentada en una silla hasta que hace 
unos nueve años r esbaló y cayó. D Csclc entonces ha per­
mwnecido sWm]Jrc encamada. Desde hace unos seis años 
no puede ni siquiera incorporarse. 

Hace unos siete afios se inició atrofia muscnlat1' de 
manos y antebrazos. 

Desde aproximadamente la misma época ha iclo per­
cliéndo la s<·n.sibilidacl en exti"C?n icl(t(les inferiores. Tam­
bién trastornos t1·óficos de la piel y de faneras. 

Desde hace años sordera, cada vez mayor. 
Desde hace unos ocho meses, t1·a.sto1·nos ele esfínt eres. 

E.-r;ploración ncurológica. 

Enferma en decúbito supino forzado por la parálisi8 
y por la i ncoordinación. 

V oz lenta, agtdla•, monótona, C?tt1·ecortada, irregulw·, 
rlCscc¡ynpuesta, rLlgo explos-iva. Frecuentemente detiene 
la palabra para realizar una deglución salival, que casi 
siempre resulta brusca y sonora. 

V isión : A lgo borrosc¿. Al examen neurooftalmológico, 
fondos oculares normales (doctor LI..OVERAS-CAM!I\'0). 

Attdición: Sordera may9r a d erecha, con acúfenos que 
ella compara al ruido de una fábri ca. Con el diapasón 
128 la transmisión área y la ósea están perdidas a de­
recha y a izquierda : sólo se conserva una ligera p er­
cepción ósea. 

Olfación: .Anosmia absoluta o casi absoluta. 
Gustación: Conservada. 
Diplopía /1'Ccuentc. 
Nistagmus horizontal ele segundo grado, amplio y 

lrnto, a l iniciar la mirada lateral. Ligeras oscilaciones 
drl mismo tipo .al mirar hacia arr iba. .Y hacia abajo. 

Ligerísima drl:ilidad del facial inferior izquierdo. 
:\'ada por part\' dr la inNvación motora dP velo del 

paladar ni dC' la lengua. 
Reflejos cornl'alc-s débiles, ¡>C'ro prl'!:il'ntP.s, 
L1gera dis(af/111 Vc'll-'<icnwl. )Jo n'flujo <IC' los líquidos 

por la nariz. 
N'o risa ni llanto rspasmódicos. 
!<:S bozo ele rC'f!C'jO prribucal (TOl'L.Ol'SE y VUHPAS 1. 
No reflejo rC't ractor dr cabeza (\V \11Tl·;:-;m:nc l. 

E.rtrcmidndt s su ]Jlrions: ｾ ｴ ｴｲｯｦｩ｡＠ m uscttlar extr ema 
tic canbas manos en C'mmencias tenares l' h ipotC'nares. 
mteróSC'OS :r lumbrkalrs. Atrofia 11111SC1tlar ｣＼ｭＮｾｩ･ｫｲ｡｢ｬ｣＠
rlt· ambos ante /Jra:os en sus dos tercios inferiorC's, ter­
minando bastante bruscamente según un limtte circun­
ferencial. 

Fibrilaciones m use u lares. 
Paresia acC'ntuada, C'n proporcion ron la atrofia. 
Los (/r dos ele aml1as mwws se hallan n t mulos <JI f lc­

:rió¡¡ a niccl ele las st ｹｵｮ､｡Ｎｾ＠ y tr rccms falcw.qcs, miC?I· 
fm8 que la ])I'ÍIIl( ,-n falanyc; tiene/' a 111 r.ctn1sí6n. Dt­
dos en ".fJríflt ". Esta deformidad P.S mayor a derecha 
y más acE'ntuada para los dedos cubitalls que rara los 
radiales. 

;llanos ｡ｰｬ｡ｮ｡､ｾﾡＡ［Ｌ＠ ,,imiema!!, alyo 1 J·ca¡v¡t/ns . 
La musculatura proximal está bastanlL• consPrvada. 

pero la movilidad está clL<;minuida. en parte, por proba­
ble periartritis t·scápulohumeral bilateral. 

A¡·rc.flcría profunda qoltmli-::ada, 
Ac ntuados tmstornos de la .v 11.\i!Ji/idud · El diapasón 

no es percibido en ning-una partC', ni aun sobre las cla­
vicula.<;. Los <lesplazamJC'nlos imprimidos a los dC'dos y 
a las manos no son apr<'ciatlos. t•stando, por tanto, pN­
dida la noción de postción. La .sen . .,;btlldrul tflcttl está 
abolida en manos y ant brazos y práct l un• 11lc tambtén 
e n los brazos. La dolorosa, perdida <:n manos y antebra 
zos y disminuida en brazos. La té rmica s igue casi exac· 
l amente el mismo patrón, aunque quizá sus defectos 
son algo m enores. En la región distal la anestes-ia es. 
p1tes, absolutc¿ o ｣｡Ｎｾｩ＠ absoluta. 

Coordinación : En el celo-nariz, hipermetría, notoria eles-
composición del mot>imicnto y amplio t C?nblor. 

A di<ul9cocin<'sia. 
Manifiesto nbotc en la maniobra de Stcwart-Holmes. 
Todos estos defectos son bilaterales. 
Extremidades inferiores: A ct itud en <xtemsión. Ede­

matosas. Tra.stontos trójicos de piel y uñas. Los dedos, 
recubiertos por costras n egruzcas, que dan el aspecto 
de una gangrena seca. Bajo ellas, puede identificarse la 
cubierta cutá nea alterada. 

Es posible que bajo el edema se disimulen atrofias 
musculares. 

P ies en e:r trrmo cqui11ismo, clcd9s en flexión ¡Jlantar. 
Paraplejía absoluta. 
Flaccidez. La m ovilidad pasiva aparece limitada por 

r etraccion es músculo-tendinosas y ligamentosas en to­
billos, rodillas y caderas. 

Arreflcxia bilateral ({e cuadríccp s y de t?·!ceps sumlcs. 
Arrefle.xia cutánea p'lanta1· bila·t cral . 
No r eflejos de defensa. 
Anestesia cnsi totcLl, que se prolonga hacia arriba 

hasta la alt1aa C11proximadamcnte clcl on ocavo ctennato­
?na dorsal. Sólo en los pies, la presión profunda Y el 
pinchazo son li!Jrramcnt e percibidos como esti1mtZos do­
lorosos. 

Por encima de ese nivel existe una hipoalgesi.a Y ter­
nwhipoestesia que abarca a todo el tronco y a la cabeza, 
mientras que l os cst ímulos pt¿ramentc táctiles apen.M 
,o;o1l percibidos. 

El diapasón sólo es ligeramente apreciado s obre la 
frente y en la base de la nariz. 

No puede explorarse, .desde luego, la cordinación en 
extremidades inferiores. 
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p[rdi /Jt eh l r·o ut,·rJ/ 11• lo8 1 8fínte?'tS. de cuya acción 

110 ｴﾷｾ＠ tonsdt•ntc. 
A actl t ,.¡<1 cut cin tAI abdo11ww!. 
:-io pc¡tohofiis . Según hl ·moc; vislo, no pie llamado de 

1· ri<•clrrich. 
)'or vunciún luntbat· :. l/aniJI/11 1 ría lib1'( .11 líquido cf­

i!llr {l'at¡ ttirl< 1! 1101'//lal . 

Radiografías VC'l'tC'bt al !tlodoH!s M01>ou:u. y M.-\..'\­
t'JIÍI;\ 1. Cífosts <;c•n il. H ernias de Schmorl. Ostcoporosis 
g-enrraliza<.la. 

J!pmalologia notmal. Sc·rología d e lúes m•gativa. 
Examrn psíquico (doc t or SOLf:-SAG..\RRA ¡ en feC'ha dl' 

·>.JII-1951 : P ¡•¡·sonal idad primitiva. Tono lig-rram entC' 
ｪｰｰｮ ＾Ｎｾ ｩｶｯ Ｎ＠ Iksori enlac ión alopsíquiea. 

Podemos resumir el cuadro clínico de este 
caso, a su ingreso en el Servicio, bajo los si­
guiente::; rasgos: 

A) Un síndTomc ('Ct( hdoso de expresión si­
métrica, cuya intensidad semiológica no requie­
re mayor comentario. 

B) Un síndro·mc de intertupción) o tal ve: 
lttcjo,., de dcsintegrarión <'Spinal casi oomple ta 
a parti1 del onceavo segmento dorsal, aproxi­
madamente. Este síndrome se traduce por una 
ｾ｡Ｑ｡ｰｬ･ｪ ￭｡＠ flácida, una an,stesia casi total (con 
1estos de sensibilidad dolorosa en zona distal), 
l.trdida del control ･ｾｦｩｮｴ･ｲｩ｡ｮＰ＠ y trastornos 
tráficos. 

Cl ｴｲｮｯ ｾ＠ ｬｭ＼ｾｬｯｲｮｯｳ＠ ser< ros dr las scnsibi­
lid(f(/rs ¡1m· encima del citado nirel ｣ｾｰｩｷ､＠

e::;to es, del onceavo dermatoma dorsal, con: 
t) Abolición de la vibratoria y de la artrociné­
tica. IJ 1 Anestes1a táctil en extremidades supe­
llore!' e hipostesia severa en el resto. e) Anal­
gesia y lermoane::; tesia en manos y antebrazos 
y disminución de las mismas sensibilidades en 
el tenitorio restante. 

Dl 'Cna aft·ofia muscular distal en extremi­
Jade:> ｾｵｰ･ｴ＠ io1·es con f ibrilaciones, comportan­
do defotmidad de manos y · dedos. E sta atrofia 
se detiene según un límite circunferencial bas­
tante net.0 , a sf'mejanza de lo que ocurre en la 
enfermedad de Charcot-Marie-ToGth. Debe in­
terprelan;e como una amiotrofia mielopática, si 
bien no puecl<> excluirse un componente neurai. 

E) Un ｾ￭ｮｲｬｲｶｭ･＠ ocular u óculo-vcstibular 
con diplopía y nistag;nus. 

Ａ＼ｾＩ＠ Una lli!OSII!i(1 fJilatr nll, cuya naturaleza 
nerviosa n0 puede certificarse. 

G) Finalmente, una disfagia ocasional y 
una Llebilitación del 1 eflejo del velo del pala­
dat· ｡ﾡ ［｣ ｮ｡ ｾ＠ pueden retenerse en ausencia de mí­
mica es¡;asmódica y frente a una palabra ex­
clusiva o muy predominante.nente cerebelosa, 
como manifestaciones dudosas de un síndrome 
J.l::;eudobulbar incipiente. La disfagia meramente 
ｯ｣｡ｾｩｯ ｮ｡ｬＬ＠ sin reflujo dt' líquidos, IXxll'Ía expli­
carse por la misma incoordinación cerc·belosa. 

Como datos negativos pueden citar :se la au­
ｾ･ ｮ｣Ｚｩ｡＠ de atrofia óptica y de trastornos psíqui­
cos lo suficientemente conspicuos para r equerir 
oha e " L-licaeión que el género de vida que ha 
deCido llevar la paciente. La sordera que asten-

ta puede muy bien no ser ótica, no pudiendo 
precisarse más en ausencia de audiometría. 

Veamos ahora cuál ha sido la lenta evolución 
de este proceso morboso. Recapitularemos pri­
mero las etapas seguidas hasta su ingreso y 
luego diremos algo de su progresión desde en­
tonces. 

El cuadro se inicia ya con un retraso motó­
rico (no anduvo hasta los dos años) y con una 
inmadurrz de la coonlinación) pues nunca an­
duvo con la misma seguridad que las otras crir.­
tura.s. 

Sobre este fondo, se van definiendo en la ado­
lescencia los trazos clínicos de la atrofia ce,.e­
belosa ﾡ Ｎｲｯ ｧｲ ｐｾｩｶ｡Ｉ＠ con marcha atáxica y tem­
blor e incoordinación en las extremidades su­
periores . 

Las dificultades para la marcha empeoran 
de tal modo, seguramente ya con un componen­
te degenf'rativo espinal, que a los 49 años tal 
función se hace imposible. A los pocos años, ya 
ｾ￳ ｬｯ＠ puede permanecer en decúbito o incorpo­
rada, posibilidad esta última que pierde pronto. 

Por entonces, después de los 50 años, la en­
íerma va apreciando disminución y pérdida de 
la sensibilidad en extremidades inferiores, tras­
torno sensitivo que se hace más intenso y ex­
tenso. Al propio tiempo se va desan 0llando 
una amiotr.afia distal en amcas extremidades 
superiores. La progresión de esta serie de tras­
tornos va marcando el avance del proceso diso­
lutivo espinal, expresado también últimamente 
por los tras tornos de esfínteres. 

En los cuatro años que la paciente lleva en 
el Servicio, la progresión se ha ido tambi2n 
acentuando, bien que muy lentamente. 

Así, en abril de 1955, se aprecia que la atro­
fia muscular es algo más intensa en ambas ex­
tremidades superiores, y sobre todo que ha au­
mentado lrt intensidad del defecto sensitivo ge­
neralizado. Incluso en el territorio trigeminal, 
la paciente casi no percibe la punta de la agu­
ja. E s, pues, ahora más difícil precisar el nivel 
superior de la disolución espinal casi abs.aluta. 
Por otra parte, no obstante ésta, sigue conser­
vándose un resto de sensibilidad dolorosa en la 
región distal de las extremidades inferiores. 

Además, han progresado las trastornos se­
cundarios de orden ligamentoso, capsular y de 
fibrosis muscular, alrededor de las articulacio­
nes del hombro y del codo. Consecuencia de 
ello es que la paciente no puede mover, más que 
dentro de muy estrechos límites, sus manos, 
también inútiles. Ello le impide, desde luego, 
alimentarse por sí misma, y desde otro punto 
de vista, dificulta considerablemente la e"'plo­
racién actual de los trastornos de la coordina-
ción. 

Si a hora procura>nos recapitular todo el des­
pliegue, cronológico y sindrómico. de este cua-
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dro clínico, nos damos plena cuenta que esta­
mos frente a un proceso degenerativo de ex­
tensión e intensidad realmente desusadas. E ste 
se inició bajo los rasgos de una atrofia cere­
telc.sa progresiva, desarrollada sobre una in­
madurez motórica, siguiendo luego la evolución 
paulatina del progreso desintegrativo espinal. 
Es el grado extraordinario de éste l.o que pres­
ta a nuestra obsen;ación sus perfiles más ex­
cepcicmales. El propio s istema trigeminal no se 
muestra en modo alguno respetado por el esta­
do m.a-rtoso, ya que a su nivel se expresa el mis­
mo defecto sensitivo que en otros trrritorios. 

Consideramos a\enturado cualquier intento 
de clasificación del comp.::nente cereteloso de 
nuestra otser\'ación dentro de uno u otro tipo 
de las degeneraciones de este órgano. 

Su asociac1én a la afectación espinal nos re­
cuerda el denominado por GREE:-JFIELD "tipo 
ｾｦ･ｮｺ･ｬＢＧ＠ de las heredoataxias, del cual lo sepa­
ran, sin e:nbargo, tanto o más que la ausencia 
de carácter heredofamiliar. la intensidad y ex­
tensión del cuadro disolutivo espinal. 

Kuestro caso recuerda en cierto modo los 
descritos por LELJNG, LEREBOULLE'l , BERTRAND 
y MERKLEX como caracterizados por una dege­
neración de las protoneuronas motoras, sensi­
tivas y sensoriales, de los cuales ＱｾＳ＠ apartan 
también, no obstante, ciertos rasgos distintos. 
La severidad del cuadro medular, por ejemplo. 

La presencia de una anosmia bilateral sugie­
re la participación del sistema olfatorio en la 
ｾ＠ biotrofia, hecho ｣ｾｭｰｲｯｴ｡､ｯ＠ en un caso es­
tudiado por VA:-J BOGAERT con D.'\ VID, HECAEN y 
DE AJURlAGUERRA. 

La ausencia de síntomas endocrinos v me­
tabólicos patentes diferencia, por otra 'parte, 
nuestra observación de una ap.8rtada por FRAN­
gcrs y DESCAMPS, en la que el cuadro de heredo­
ataxia coexistía con una serie de trastornos de 
la serie diencéfalo-hipofisaria, así como con 
una retinopatía pigmentosa. Ni que decir t iene 
que tampoco en este caso el cuadro espinal era 
el mismo. 

Es evidente que el cuadro medular de nues­
tra paciente es bien distinto al de los casos 
relativamente frecuentes, de heredoataxia ｣ｯｾ＠
atrofias musculares neurógenas. 

N.o consideramos posible precisar en nuestro 
caso, por la s.Qla averiguación clínica, todos los 
csistemas neuronales espinales o radícula-gan­
glio-espinales interesados por la abiotrofia. Es 
muy probable que las astas anteriores estén 
igualmente interesadas en la región lumbar 
como lo están en el engrosamiento superior, ｰｵｾ＠
diendo disimularse las amiolrofias bajo los 
trastornos tróficos de las extremidades infe­
;·iores. 

Creemos que, aunque analizada en el plano 
meramente clínico, esta CI.S')ciacién de un cua­
dro disolutivo espinal eh e.> trnsión y. sobre 
tcdo, de intensidad 1·calmcntc c:rccpcional('S, al 
cuadro ､｣ｧ｣ｮ｣ｲ｡ｬｩｬ［ ｾ＠ r·crrbcloso, r aliw wt sín­
drome abioftófico pru-ticu/a,·. merecedor de esta 
nota. 

RESU::'IIE:-\. 

Estudio clínico de un cuadro abiotrófico com­
puesto por un síndrome cereteloso. un !-'Índrome 
de disolución espinal casi completa desde nivel 
dorsal inferior, una acentuada afectación de las 
sensibilidades objetivas por encima de este ni­
vel (incluso en el territorio del trigémino), una 
amiotrofia distal de las extremidades supeno­
res (y tal vez también de las mferiores. difícil 
de comprobar bajo los trastornos tl .:.Íleos pre­
sentes en las mismas). diplopia, nistagmus y 
anosmia. 

El cuadro se inició en la adolescencia por un 
síndrome cerebeloso progresivo, instaurado so­
bre una inmadurez motora. La semiología es­
pinal ha ido rrogresando ulteriormente de modo 
lento. Su amplio desarrollo actual se ha cons­
tituído ｡ｬｲ･､･､ｾｲ＠ de los sesenta años. 

El alcance, y principalmente la extraordina­
ria severidad del proceso degenerativo espinal, 
asociado al cuadro cereteloso, constituye la di­
mensión más sobresaliente del presente caso. 


	Scan26484_b
	Scan26485
	Scan26486
	Scan26487
	Scan26488
	Scan26489
	Scan26490

