NOTAS

irregular de ellas. Ni siquiera ello, las curvas
coloidales, totalmente inespecificas. Aunque la
primera exploracion del enfermo no nos pro-
Jujo la impresion de un proceso tuberculoso
meningeo puesto en marcha por la primovacu-
nacibn, inoculamos al cobayo para obtener un
dato de mas certeza. La rapidez de evolucion
clinica, la respuesta favorable al tratamiento
qureomicinico y el informe negativo de la au-
topsia del animal inoculado, han venido a con-
firmar nuestra primera impresion, y asi, cree-
mos tener los suficientes datos pera rechazar
una meningitis tuberculosa.

Los analisis de sangre nos indican una inten-
sa leucocitosis, con desviacion a la izquierda,
aunque conservando cifras relativamente altas
de linfocitos. La aparicion de eosinofilos no nos
es extrana; abundan en la provincia de Santan-
der, y en la misma capital, los casos de ascaris
intestinales y es raro el enfermo, de nuestros
pabellones o consultas, que no presente una
eosinofilia mas o menos acentuada.,

Por tltimo, queremos hacer notar dos aspec-
tog de cierto interés en los analisis de liquido
cefalorraquideo: la aparicion de una red de fi-
brina después de la primera puncion lumbar
(casi todos los autores estan de acuerdo en afir-
mar el aspecto de agua de roca del liquor en
procesos encefaliticos postinfecciosos) y la po-
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UNA ABIOTROFIA ESPINAL DE EXTEN-
SION E INTENSIDAD EXCEPCIONALES
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La sistematica de las afecciones degeneratil-
vas del sistema nervioso central resulta difi-
cultada por la frecuente presencia de formas
abortivas, complejas, de transicion, ete., res-
pecto a los diversos tipos-patrén individuali-
zados, asi como también a veces por la irregu-
laridad de su presentaciéon o no presentacion
heredofamiliar,

La nosografia actual de tales enfermedades
esta basada en las apetencias, mas o menos se-
lectivas, del proceso disolutivo por tales o cua-
les agrupaciones neuronales y vias axonales.
Por ello tienen, hoy por hoy, un caracter defi-
nitivo, para la delimitacion de los tipos y de
las variedades morbosas, las comprobaciones
anatémicas de la topografia y extension de la
imagen histopatolégica degenerativa y, en su
ausencia, ostentan un valor muy elevado las
descripciones semiolégicas cuidadosas que tra-
ducen la existencia en vida de estas mismas le-
siones.
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sitividad de las reacciones de Meinicke y Kline,
que aunque pueden inducir a confusién en algun
caso, justificamos en éste como una prueba,
quizd de una acentuada disionia, dada la gra-
vedad del proceso, y las consideramos por com-
pleto inespecificas.

LESUMEN.

Se presenta un caso de meningoencefalitis
postinfeceiosa, coincidente con una primovacu-
nacién antivariolica, que quiza sea el factor
etiolégico decisivo de aquélla. Se hacen breves
comentarios al caso y se exponen sucintamente
citas bibliograficas de trabajos nacionales y ex-
tranjeros.
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De entre las neurodegeneraciones, son indu-
dablemente las cerebelosas aquellas cuya deli-
mitacion se ofrece mas oscura y dificil, habien-
do merecido un namero elevadisimo de intentos
y discusiones.

Que la nosologia de lasafecciones degenera-
tivas del cerebelo dista mucho de estar fijada,
segun dijo GuiLLaIN, lo recordabamos con R.
RUIZ-LARA en un trabajo publicado aqui mismo
hace tres ahos, en el que dimos a conocer una
de las escasas observaciones anatomoclinicas
existentes de atrofia cerebelosa llamada “car-
cinotéxica” (digamos, al menos, coincidente con
un carcinoma visceral), observacién procedente
de esta misma Clinica de Geriatria.

Recientemente, J. (G. GREENFIELD (1954), en
su Monografia sobre las degeneraciones espino-
cerebelosas, ha intentado una clasificacion de
las mismas, prosiguiendo y modificando asi los
intentos anteriores de G. HOLMES, MOLLARET,
SROUWER y BIEMOND, ANDRE THOMAS, ZULCH,
etcétera. Particularmente interesante es su vi-
sion critica 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 BOGAERT, creemos
oportuno dar a conocer el protocolo clinico de
una observacion personal en la que los sinto-
mas espinales, asociados a los propiamente ce-
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rebelosos, alecanzan una intensidad totalmente
excepcional.

Los perfiles sindrémicos, asi como los evo-
lutivos, tan peculiares de este caso, nos entre-
tendrin en breves comentarios, que dejamos
para luego de transerito su protocolo.

Maria V. B., nacida en 1890, ingresa el 14 de febrero
de 1951 en la Clinica de Geriatria. Médico jefe de Sala,
doctor J. AMBROS,

Anamnesis familiar.—E] padre murié a los 69 anos
de uremia. La madre, a los 65, de apoplejia. Ella es Ia
hermana mayor de los hijos vivientes hoy dia de este
matrimonio, Antes que ella nacieron, al parecer, siete
hijos, todos ellos muertos en la primera infancia. i
nores que nuestra enferma viven: una hermana de
afios, viuda, con un hij 10 afios, casado, que tienc
dos niflas, de 11 ¥ 10 a. y un nifio de 4 anos, y otra
hermana de 44 afios, sollira. Ambas sanas, al parecer
aunque no han sido nte. En-
tre estas dos herms dos nifios, que muric
ron también en la pri Asi, pues, en total
han sido 12 hermanos, d¢ mujeres to-
das—viven en la actualidad. No pucdtn T€cogerse an-
tecedentes familiares positivos de tipo neuroldgico.

Anamnfsis personal, Nacida en Alcoy (Valencial,
estuvo alli hasta los en que vino a vivir a Bar-
celona,

Nacida a térn
Desarrollo defectuoso, En la

5}

adas neurologicame

nacier
era infand
los que s0lo tres

0, Lactancia materna hasta los cator-
Ce meses, infancia muy
comedora.

Empezé a andar cerca de
una marcha ingequra. Esta inseguridad fué siempre pa-
tente de pequediita cuando corria.

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

De adolescente, su ins€guridad para la marcha seme
jaba la de un borracho. Estande entonces trabajando
en una industria de objetos de escritorio, sufrié una li-
gera quemadura en regién externa de muslo izquierdo.
La lesion tomé mal aspecto y se extendio, tardando
tiempo en cicatrizar (trofismo defectuoso).

A los 15 afios, menarquia. Aumento la dificulted en
la deambulacién, teniendo gue apoyarse por las pare-
des. Realizaba, ademas, amplios y desordenados movi-
miéntos al querer coger algin objeto, dificultandole
mucho el comer por si sola, A veces, al andar, subita-
mente se le cruzaban las piernas, teniendo que ser sos-
tenida hasta que la actitud cedia,

Desds los 49 anos aproxzimadamente no puede andar,
Permanecia a ratos sentada en una silla hasta que hace
unos nueve afios resbalé y cay6. Desde entonces ha per-
manecido siempre “ncamada, Desde hace unos seis afos
no puede ni siquiera incorporarse,

Hace unos siete afios se inicié airofia
manos y antebrazos.

Desde aproximadamente la misma época ha ido per-
diendo la sensibilidad en extremidades inferiores. Tam-
bién trastornos lréficos de la piel y de faneras.

Desde hace afios sordera, cada vez mayor.

Desde hace unos ocho meses, trastornos de esfinteres

los dos anos, presentando

miuscular ¢

Exploracion neuwrologica.

Enferma en dectibito supino forzado por la pardlisis
y por la incoordinacion,

Voz lenta, aguda, monotona, entrecortada, irregular,
descempuesta, algo explosiva, Frecuentemente detiene
la palabra para realizar una deglucion salival, que casi
siempre resulta brusca y sonora,

Visién: Algo borrosa, Al examen neurcoftalmologico,
fondos oculares normales (doctor LLOVERAS-CAMINO),

Audicidn: Sordera mayor a dervecha, con acifenos que
ella compara al ruido de una fabrica. Con el diapasén
128 la transmisién area y la ésea estidn perdidas a de-
recha y a izquierda: sblo se conserva una ligera per-
cepeibn Osea.
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Olfacién: Anosmia absoluta o casi absoluta,

Gustacion: Conservada.

Diplopia frecuente.

Nistagmus horizontal de segundo grado, amplio vy
lento, al iniciar la mirada lateral, Ligeras oscilaciones
del mismo tipo al mirar hacia arriba y hacia abajo,

Ligerisima dekilidad del facial inferior izquierdo,

Nada por parte de la inervacion motora de velo dg
paladar ni de la lengua.

Reflejos corneales débiles, per

Ligera disfagia asional, No reflujo de los liquidos
por la nariz

No risa ni llanto espasmodicos.

Esbozo de reflejo peribucal (TOULOUSE y VURPAS),

No reflejo retractor de cabeza (WARTENRERG ),

presentes

Extremidades superiores: Airofia muscular extrema
de ambtts manos en eminencias tenares e hipotenares,
inter6seos v lumbricales, Afrofia musowlar considerable
de ambos antehrazos en sus dos tercios inferiores, ter-
minando bastante bruscamente seglin un limite circun-
ferencial,

Fibrilactones mausciulares.,

‘aresia acentuada, en proporcion con la atrofia.

Los dedos de ambas manos se hallan retraidos en fle-
rion @ nivel de las scogundas 3y terceras falanges, mien-
tras que la primerva falange tiende a la extension. De-
3 Esta deformidad es mayor a derecha
y més acentuada para los dedos cubitales que para los
radiales

Manos aplanadas, simianas, algo excavadas,

La musculatura proximal est4 bastante conservada
pero la movilidad estd disminuida, en parte, por proba-
ble periartritis escdpulohumeral bilateral

Arrefleria profunda generalizada

dos on “griffe =

Acontuados trastorios de la sensibilidad; El diapasén
no es percibido en ninguna parte, ni aun sobre las cla-
viculas, Los desplazamientos imprimidos a los dedos y
a las manos no son apreciados, estando, por tanto, per-
dida la nocién de posicién. La sensibilidad tdctil estd
abolida en manos vy antebrazos y practicamente también
en los brazos. La dolorosa, perdida en manos y antebra-
zos y disminuida en brazos. La térmica sigue casi exac-
tamente el mismo patrén, aunque quizd sus defectos
son algo menores. En lo région distal la anestesia es.

pues, absoluta o casi absoluta.

Coordinacion: En dedo-nariz, hipermetria, notoria des-
composicion del movimicnto y amplio temblor.

Adiadscocinesia,

Manifiesto rebote en la maniobra de Stewart-Holmes.

Todos estos defectos son bilaterales.

Extremidades inferiores: Actitud en extension. Ede-
matosas, Trastornos tréficos de piel y ufias. Los dedos,
recubiertos por costras negruzcas, que dan e] aspecto
de una gangrena seca. Bajo ellas, puede identificarse la
cubierta cutdnea alterada.

Es posible que bajo el edema se disimulen atrofias
musculares,

Pics en extremo equinismo, dedoss en flexion plantar.

Paraplejic absoluta,

Flaccidez. La movilidad pasiva aparece limitada por
retracciones musculo-tendinosas y ligamentosas en to-
billos, rodillas y caderas.

Arreflexia bilateral de cuadriceps y de triceps surales.

Arreflexia cutaneca plantar bilateral.

No reflejos de defensa,

Anestesig casi total, que se prolonga hacia arriba
hasta la altura aprocimadamente del oneeauo dermato-
ma dorsal. Solo en los pies, la presion profunda Y el
pinchazo son ligeramente percibidos como estimulos do-
lorosos.

Por encima de ese nivel existe una hipoalgesia y ter-
mohipoestesia que abarca a todo el tronco y a la cabeza,
mientras que los estimulos puramente tdctiles apends
sonl percibidos.

Kl diapasén s6lo es ligeramente apreciado sobre la
frente y en la base de la nariz.

No puede explorarse, desde luego, la cordinacion en
extremidades inferiores,




pérdida del control de los “sfinteres, de cuya accion

g consclente

Arreflewia cultanea abdondanal,

No escoliosis, Segtun hemos visto, no pie llamado de
ppjedrelci

Por puncion lumbar: Manometria libre y liguido oé-
e Tt ideon nov H'i'll‘

radiografias vertebral (doctores MODOLELL y MaN-
pon) . Cifosis senil. Hernias de Schmorl. Osteoporosis
gell ralizada.

Hematologia normal. Serologia de les negativa,
pxamen psiquico (doctor SOLE-SAGARRA) en fecha de
2.J11-1651: Personalidad primitiva. Tono ligeramente
jepresivo, Desori ntacion alopsiguica

Podemos resumir el cuadro eclinico de este
cas0, 4 su ingreso en el Servicio, bajo los si-
guientes rasgos:

A)  Un sindrome cerebeloso de expresion si-
métrica, cuya intensidad semiologica no requie-
pe mayor comentario.

B) Un sindrome de interrupcion, o tal vez
meior, de desintegracion espinal casi completa
; partir del onceavo segmento dorsal, aproxi-
madamente. Este sindrome se traduce por una
araplejia flicida, una anestesia casi total (con
restos de sensibilidad dolorosa en zona distal),
rerdida del control esfinterians v trastornos

[roL1Cos,

("1 Unos trastornos severos de las sensibi-

idedes por encima del citado wivel espinal

es. del onceavo dermatoma dorsal, con:
1] Abolieion de la vibratoria y de la artrociné-
tica. b) Anestesia tactil en extremidades supe-
tieres e hipostesia severa en el resto. ¢) Anal-
gesia y termoanestesia en manos y antebrazos
y disminucién de las mismas sensibilidades en
el territorio restante.

D) Una atrofia muscular distal en extremi-
lades superiores con fibrilaciones, comportan-
lo deformidad de manos y'dedos. Esta atrofia
se detiene segin un limite circunferencial bas-
tante neto, a semejanza de lo que ocurre en la
enfermedad de Charcot-Marie-Tooth. Debe in-
terpretarse como una amiotrofia mielopatiea, si
bien no puede excluirse un componente neural.

E) Un sindrome ccuwlar w oculo-vestibular
ton diplopia y nistagmus.

F) Una anosmia bilateral, cuya naturaleza
nerviosa no puede certificarse.

i) Finalmente, una disfagia ocasional y
na debilitacion del reflejo del velo del pala-
dar apenas pueden retenerse en ausencia de mi-
Miea espasmodica v frente a una palabra ex-
tlusiva o muy predominantemente cerebelosa,
tomo manifestaciones dudosas de un sindrome
Pseudobulbar inecipiente. La disfagia meramente
tasional, sin reflujo de liguidos, podria expli-
arse por la misma incoordinacion cerebelosa.

Como datos negativos pueden citarse la au-
*cla de atrofia optica y de trastornos psiquil-
‘08 lo suficientemente conspicuos para reguerir

a explicacion que el género de vida que ha
‘“Cido llevar la paciente. La sordera que osten-
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ta puede muy bien no ser 6tica, no pudiendo
precisarse mas en ausencia de audiometria.

* n *

Veamos ahora cual ha sido la lenta evolucion
de este proceso morboso. Recapitularemos pri-
mero las etapas seguidas hasta su ingreso y
luego diremos algo de su progresion desde en-
tonces.

El cuadro se inicia ya con un retreso moto-
rico (no anduvo hasta los dos anos) y con una
inmadurez de la coordinacién, pues nunca an-
duvo con la misma seguridad que las otras cria-
turas.

Sobre este fondo, se van definiendo en la ado-
lescencia los trazos clinicos de la atrofia cere-
belosa progresiva, con marcha ataxica y tem-
blor e incoordinacion en las extremidades su-
periores,

Lag dificultades para la marcha empeoran
de tal modo, seguramente ya con un componen-
te degenerativo espinal, que a los 49 anos tal
funeion se hace imposible. A los pocos afos, ya
¢6lo puede permanecer en decibito o incorpo-
rada, posibilidad esta ultima que pierde pronto.

Por entonces, después de los 50 anos, la en-
terma va apreciando disminucion y pérdida de
la sensibilidad en extremidades inferiores, tras-
torno sensitivo que se hace mas intenso y ex-
tenso. Al propio tiempo se va desarrsllando
una amiotrofia distal en ambas extremidades
superiores, La progresion de esta serie de tras-
tornos va marcando el avance del proceso diso-
lutivo espinal, expresado también ultimamente
por los trastornos de esfinteres.

En los cuatro anos que la paciente lleva en
el Servicio, la progresién se ha ido también
acentuando, bien que muy lentamente.

Asi, en abril de 1955, se aprecia que la atro-
fia muscular es algo mas intensa en ambas ex-
tremidades superiores, v sobre todo que ha au-
mentado la intensidad del defecto sensitivo ge-
neralizado, Incluso en el territorio trigeminal,
la paciente casi no percibe la punta de la agu-
ja. Es, pues, ahora mas dificil precisar el nivel
superior de la disolucién espinal casi abscluta.
Por otra parte, no obstante ésta, sigue conser-
vandose un resto de sensibilidad dolorosa en la
region distal de las extremidades inferiores.

Ademds, han progresado las trastornos se-
cundarios de orden ligamentoso, capsular y de
fibrosis muscular, alrededor de las articulacio-
ies del hombro y del codo. Consecuencia de
ello es que la paciente no puede mover, mas que
dentro de muy estrechos limites, sus manos,
también inuatiles. Ello le impide, desde luego,
alimentarse por si misma, y desde otro punto
de vista, dificulta considerablemente la explo-
racién actual de los trastornos de la coordina-
cion.

Si ahora procuramos recapitular todo el des-
pliegue, cronolégico y sindromico, de este cua-
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dro clinico, nos damos plena cuenta que esta-
mos frente a un proceso degenerativo de ex-
tension e intensidad realmente desusadas. Este
ge inicid bajo los rasgos de una atrofia cere-
belesa progresiva, desarrollada sobre una in-
madurez motoérica, siguiendo luego la evolucicn
saulatina del progreso desintegrativo espinal.
Es el grado extraordinario de éste lo Gue pres-
ta @ nuecstra observacién sus perfiles mds ex-
cepcionales, El propio sistema trigeminal no se
muestra en modo alguno respetado por el esta-
do morboso, ya que a su nivel se expresa el mis-
mo defecto sensitivo que en otros territorios.

Consideramos aventurado cualquier intento
de clasificacién del componente cerekbeloso de
nuestra observacion dentro de uno u otro tipo
de las degeneraciones de este organo.

Su asociacién a la afectacion espinal nos re-
cuerda el denominado por GREENFIELD “tipo
Menzel” de las heredoataxias, del cual lo sepa-
ran, sin embargo, tanto o mas que la ausencia
de caracter heredofamiliar, la intensidad y ex-
tension del cuadro disolutivo espinal.

Nuestro caso recuerda en cierto modo los
descritos por LELONG, LEREBOULLET, BERTRAND
y MERKLEN como caracterizados por una dege-
neracion de las protoneuronas motoras, sensi-
tivas y sensoriales, de los cuales !'os apartan
también, no obstante, ciertos rasgos distintos.
La severidad del cuadro medular, por ejemplo.

La presencia de una anosmia bilateral sugie-
re la participacion del sistema olfatorio en la
abiotrofia, hecho comprobtado en un caso es-
tudiado por VAN BOGAERT con DAVID, HECAEN y
DE AJURIAGUERRA,

La ausencia de sintomas endocrinos y me-
tabélicos patentes diferencia, por otra parte,
nuestra observacicn de una aportada por FRAN-
¢ceIs y DESCAMPS, en la que el cuadro de heredo-
ataxia coexistia con una serie de trastornos de
la serie diencéfalo-hipofisaria, asi como con
una retinopatia pigmentosa. Ni que decir tiene
que tampoco en este caso el cuadro espinal era
el mismo.
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Es evidente que el cuadro medular de nyeg.
tra paciente es bien distinto al de los cagog
relativamente frecuentes, de heredoataxia con‘
atrofias musculares neurogenas.

No consideramos posible precisar en nuestrg
caso, por la sola averiguacion clinica, todos Jog
sistemas neuronales espinales o radiculo-gap-
glio-espinales interesados por la abiotrofia. Es
muy probable que las astas anteriores estén
igualmente interesadas en la region lumbar
como lo estan en el engrosamiento superior, pu-
diendo disimularse las amiotrofias bajo los
trastornos troficos de las extremidades infe-
riores.

Creemos que, aunque analizada en el plano
meramente clinico, €sta asociacicn de un ena-
dro disolutivo espinal de extension y, sobre
tedo, de intensidad realmente excepcionales, al
cuadro degenerativo cerebeloso, realiza un sin-
drome abiotrifico particular, merecedor de esta
nota.

RESUMEN,

Estudio clinico de un cuadro abiotréfico com-
puesto por un sindrome cerebeloso, un sindrome
de disolucion espinal casi completa desde nivel
dorsal inferior, una acentuada afectacion de las
sensibilidades objetivas por encima de este ni-
vel (incluso en el territorio del trigémino), una
amiotrofia distal de las extremidades superio-
res (y tal vez también de las inferiores, dificil
de comprobar bajo los trastornos troficos pre-
sentes en las mismas), diplopia, nistagmus y
anosmia.

El cuadro se inici6 en la adolescencia por un
sindrome cerebeloso progresivo, instaurado so-
bre una inmadurez motora. La semiologia es-
pinal ha ido progresando ulteriormente de modo
lento. Su amplio desarrollo actual se ha cons-
tituido alrededor de los sesenta afios.

Fl aleance, y principalmente la extraordina-
ria severidad del proceso degenerativo espinal,
asociado al cuadro cerekeloso, constituye la di-
mension mas sobresaliente del presente caso.

T—
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