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tique, qui confirme que l'activité sportive du
sujet est prolongée et intense; chez ceux qui, a
la radioscopie ont une plus grande image car-
diaque, on obsgerve des signes évidents d'hyper-
trophie ventriculaire gauche.

On fait constater que le petit groupe de val-

'tHembre 14,

vulaires, dans les différents examensg cargj
vasculaires et dans les preuves de ventilat;

montra adaptation & I'effort sportif; noyg cﬂn.
sidérons, malgré tout, que chez deg indivign'
ayant ce genre de lésion le sport de (‘.(:mpéﬁti:a
doit étre complétement défendu. .
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La dematomiositis es considerada hoy dia
como una entidad clinica caracterizada por in-
flamacion y degeneracion de la piel y musculos
de etiologia desconocida. Algunos autores creen
que tiene una base toxica, otros infecciosa y los
mas piensan se trata de un estado de hipersen-
gibilidad o forma de reaccién especifica del te-
jido mesenquimal, particularmente del colageno,
a varios antigenos o agentes sensibilizantes
(suero extraino, proteinas anormales, antigeno
bacteriano, ete.).

En estos ultimos afios se han publicado va-
rios casos de asociacién de dermatomiositis con
neoplasias malignas localizadas en alguna par-
te del organismo. Fué en 1935 cuando BEZECNY
publicé los primeros casos, y a partir de enton-
ces ya fueron varios los autores que encontra-
ron tal asociacion. Nosotros creemos, como la
mayoria de estos autores, que los brotes de der-
matomiositis son muchas veces sintomaticos de
una neoplasia hasta entonces ignorada y es el
motivo de aportar un caso méas a la literatura,
va que la asociacién es lo suficientemente fre-
cuente para justificar una completa investiza-
cién en todos los casos de dermatomiositis por
la posibilidad de encontrar bajo esa capa sin-
dromica el tumor maligno causal o acompa-
nante.

CAS0 CLINICO,

Se trataba de un hombre de cuarenta y ocho afios, de
Madrid. Ingres6 a primeros de octubre de 1955 y referia
que cuatro meses antes de su ingreso empezé a notar
dolor sordo en la pantorrilla izquierda con hinchazdén
de tobillo y fiebre de 38°. Mds adelante, inapetencia e
incapacidad funcional. Fué tratado con irgapirina e in-
filtraciones locales sin mejorar. Dias méas tarde apare-

ci6 dolor en la pantorrilla derecha e hinchazon del tobi.
llo de ese lado. A los veinte dias del comienzo méejora.
ron los sintomas de la pierna izquierda v le aparecl
tumefaccion dura y dolorosa del tercio 1]‘_f-l'!'iUI' é{ll h[‘d
zo izguierdo, que se

tebrazo, con fijacion del codo en semiflex

xtendia hasta tercio medio del an.

¥ con apa-
ricion de algunas manchas pequefas rojizas. Como e

las anteriores, tuvo reaccién

febril, Poco tiempo des-
amente dolorosa de toda
la pierna derecha con zonas méds tel brillante j
tensa, llegando en esta ocasion la fiebre a 40°. Esu;\'lﬂ
asi casi un mes y le fueron extraidas casi todas las ple
zas dentariag sin notar alivio alguno. Hace quince dias
tuvo un nuevo brote, localizado en brazo y antebrazo

pués le aparecid hinchazon

duras,

derechos, y pocos dias después se afectd también o

misculo esternocleidomastoideo de ese mismo lado. Te

nia poco apetito y habia perdido algo de peso
Antecedentes personales y familiares, nada dests-

cable.

En la exploracion destacaba en el cuello todo e
miusculo esternocleidomastoideo derecho con infiltra:
cién dura y dolorosa. Por delante de ¢l, en la parte in-
terna del espacio retroclavicular, se palpaba una ade
nopatia profunda, dura v no dolorosa, del tamafo de
una avellana. En pulmén y corazon, asi como en ahdno-
men, no habia ningin dato que sefialar. Kn anfebrazo}
brazo derechos la piel estaba seca v tensa con cardctel
apergaminado, con infiltracién muscular sumamente
dolorosa al roce y tacto. Habia algunos elementos roji-
zos maculares también dolorosos. La pierna derechd
aparecia edematosa con piel fina, lisa y brillante, col
infiltracién muy intensa de los musculos gemelares, gue
se presentaban duros y sumamente dolorosos, En siste
ma nervioso nada anormal.

Se le practicaron las siguientes exploraciones ¢on
plementarias. Andlisis de sangre: 2.880.000 hematies
con 54 por 100 de Hb. y 0,94 de V. G. La V. de S. era é¢
118 en la primera hora. Leucocitos, 12.400, con 68 po!
100 segmentados, 20 por 100 en bastén, 5 por 100 11107
nocitos y 7 por 100 linfocitos. Orina: Densidad, 1-0!5-
ligeros indicios de albumina; sedimento, dos hematies
por campo; leucocitos aislados (5 por campo) y frecue”
tes células epiteliales planas. Andlisis de esputo: Sero-
mucoso, bastante aireado; serosidad transparente; Mo
muy hialino, en dos pequefias zonas, ligeramente san
guinolento; no se han visto bacilos de Koch. Re?“!gf
de desviacién de complemento con antigeno de llqlﬂ;l
hidatidico, con antigeno de membrana de quiste ¥ CD'
antigeno de cisticerco, negativas. Invest i;.:'acién_dfé C"etf,'
tinina preformada: 1.003 gr./24 horas. Creatinind *
tal, 1.037. Creatina, 0,034 (diuresis, 850 c. ¢.). Radwﬂ?n
pia de térax: El informe decia: “Se aprecia en 100

> 4y con-

superior derecho imagen redondeada densa qué 5‘;8 as-

tintia con el hilio con borde inferior muy nitido d€ ©
nes €os

pecto neoformativo. No se observan alteracio
les.” Radioscopia de es6fago, estémago y duodent bIer_
ticamente normales. Estudio citolégico de exudado
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NOMERD §

: Abundantes ecélulas bronquiales, frécuentes ma sitis no encontro ninguna asociacién. Sin em-
ulal?

¢ algunos leucocitos neutr6filos; no se han  panog g partir de la comunicacién de BEZECNY
aéfilos. Se encontraron elementos celulares als- ., ‘Jga5 30 dos cagos, as0ciado UNO Con Un CAr-

|1}'_|:il‘il"Ti“"3" de caracteres at}p}(r‘G‘S que 1{11— VA e k| {3 b
: 0 elementos de nueva formacion. Radio- 3! 4
jonan Cn.n- fiz. 1). Biopsia de miisculo esternoclei- |
afid d§ mm?j: 3. ,.',]\:;. estriacién se distinguia con
1(1:1:I; lf:ilnlvm-i.-;':; fragmentarse; estroma lige-
dt;LL.-]l_\l‘:].:-i:’l_ Biopsia de ganglio retroclavicula:
p 3), que |'ihlifn11\','[|l:i una metastasis de un carci-
Illgura_')[_;i“ que crecia en finos cordones. Las eélulas
e ml'luryl{tn muy aparente y eran bastante dismor-
tenian nill.r[i“‘w(ll\;}” en cordones estrechos. La reac-
ficas L‘GIEU p.uh:\lu.w:ll'l:iT'-. en parte estaba constituida pos
iﬁ{]trg}lﬂ”-“ Las mitosis eran abundantes.

crofago®
yisto €05 -
jados ¥ en agt

domasto
dificulta
ramente

Evolucion.—A £31 Ingreso nos parecid que tnr.trn su cua
aro correspondia a broles SUCESIVOS de dermatomiositis,
,;] objetivar el ganglio retroclavicular pensamos pml'im
sy un “ganglio centinela’ Il-_- una tumoracion digestiva
-.-pul,r!:r.mm: Bl examen radiografico del térax mostré
ma formacién s6lida, redondeada, con veladura difusa
‘JE‘] vértice derecno A radioscopia la masa parecia ocu

o

@

Y

Ei; lgfluocl ll"_‘.‘.'i])t_.‘:::]EJ.I'lll_it‘l I6bulo superior. Ante esta ima-
UUS‘]ianI)bill' I-'J«dh‘i‘ssllun:al gque presentaba, solamente habia
do del-£'g‘.u1[:E o “‘ 3 _l-"‘l un lado, que se tratase de P‘Jt'nles
la iit!?l"ihn-:m\("‘“’h con neoplasia pulmonar, descrito en
a8 M‘;u h;r 1L:i‘I‘ﬂ-n ;lS:u-l_m'lt.rn fl‘(r:'ll('n'gc. y por t')lm lado,
l::lfma"r ;nl} ?'l: '~0 asociaran a un quiste hidatidico 1)1_|I-
Mo de l"}l()ltl}: :-‘lf?n. ‘Hl:‘nt'h.l en este caso un mecanis-
sa de ga:‘i,;‘. "_"""-"'-Fi de la dvrnmtmn]nfﬁt1_H. La biop-
Pez6 g Lz-qf:v 'y I.'tmm‘-'l"‘ aclaré el diagnéstico. Se em-
{@octor -\Il[':}lll ‘r_lm. radioterapia ‘]wr‘lrlular convergente
general “ -Q'n-h-fl. con lo que mejoré _11_111('11-‘) su cuadro
altg vy lilllihr..r“‘. todo, el r.h"l'lll{it.(JlTlll!Sl[%l?t_‘), Fué dado de
apam'cidn'u'n"'“‘””-‘: hemos tenido noticias de haberle
lasig?) y dos “vl-‘fm“? de compresién L_'erehra] (i metas-

¢ H0s dlas antes de hacer exitus le reaparecio
latomiositis muy intenso.

COMENTARIOS.

La Coinei .

plasia;;"c‘_denma de dermatomiositis con neo-

toveg ggip 25 N0 fué mencionada por los au- : \ ) ] ¢

s0g pUbiiéggos' ¥ segiin SHEARD, en los 263 ca- R L
4dos por SOUERMANN de dermatomio- Fig.3 Bl Baie)
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cinoma de ovario y otro de pecho, las publica-
ciones en este sentido fueron en aumento, y 1l-
timamente ya son muchos los autores que han
visto esta asociacion como BRUNNER y LOBRAI-
€0, LANE, PICK, GOTTRON, McComBs, THAN-
NHAUSER, COTTEL, SCHEARD, CURTIS, BLAYLOCK,
HARREL, ete.

El asiento de los tumoraciones es muy diver-
S0 y de los casos publicados se han encontrado
localizaciones en ovario, estomago, mamas, re-
ticuloendotelio, pulmoén, rinén, recto, esofago,
utero y mediastino como lugares mas frecuen-
tes. En algunos casos no se especificaba el lu-
gar de implantacion.

En un principio la asociacion de las dos en-
fermedades puede ser considerada como coin-
cidente; pero el hecho de haberse visto con bas-
tante frecuencia que el brote de dermatomiosi-
tis precedio durante unos meses solamente al
descubrimiento de la neoplasia, por un lado, v
por otro, la influencia beneficiosa que sobre la
enfermedad cutdneomuscular tenia en muchos
casos el tratamiento radioterapico del tumor o
la extirpacion quirargica, hicieron pensar a BEe-
ZECNY, DOSTROVSKY, SAGHER y otros que debia
de existir una correlacién mas intima entre
los dos procesos. En este sentido se inclinan
también CURTIS, BLAYLOCK y HARREL, que en-
cuentran mejoria de la dermatomiositis des-
pués del tratamiento de la neoplasia en seis de
sus ocho casos. En un caso publicado por Dos-
TROVSKY y SAGHER de asociacion de dermato-
miositis con carcinoma de mama, los cambios
de la piel y muasculos mejoraron después de ex-
tirpado el tumor, y los brotes de dermatomiosi-
tis volvieron a aparecer al crecer la neoplasia.
Nosotros, como opinan BRUNNER y LOBRAICO,
pensamos que es dificil asignar un papel causal
a las neoplasias malignas si nos basamos para
ello Gnicamente en datos estadisticos; sin em-
bargo, en el caso de estos autores, en otros va-
rios y en el nuestro, los tumores fueron trata-
dos con evidente mejoria de las manifestaciones
dermatoldgicas, lo que nos sugiere una concu-
rrencia que ahade bastante peso a los datos es-
tadisticos. En nuestro enfermo tinicamente unas
horas antes de su fallecimiento le aparecié un
brote intenso de dermatomiositis.

El concepto de dermatomiositis como entidad
clinica data del trabajo publicado por WAGNER
en 1863. UNVERRICH diferencié la enfermedad y
lel di6 en 1891 ese nombre. El mecanismo de
produccion permanece oscuro. Muchas de las
teorias dadas fueron encaminadas a pensar en
un factor infeccioso, como O’LEARY y WAISMAN,
que piensan que la infeccién juega un papel im-
portante en la enfermedad, pero que esta por
descubrir. WEBER, en 1924, interpret6 los cam-
bios degenerativos como debidos a efectos to-
xicos de la infeccion, idea que mantiene Ga-
RRAHAN. En estos Gltimos anos la mayoria de
los autores siguen pensando que la etiologia de
le dermatomiositis, como la mayoria de las

15 ge Pliempy, I

enfermedades del colageno, Permanece ggo.
pero no hay duda que se ha dado un gran ge.
ce en su patogenia. PAUTRIER y KLEMPE =
un lado, y POLLACK y BAEHR, Por otro, .
ron en el concepto de enfermedades dei col]l'n ‘
no al grupo de afecciones agudas o crénicazg&
las que se produce una alteracién de cierta o
te del mesénquima, del sector Dxtracelularcr'
su estructura filamentosa o fibrilay y su N
cion de sustancia fundamental formada por?nmv
coproteidos y glucoproteinas y en la que la 11:
sion patologica cm}s‘islc en la turgescenciy ﬁ
l;rmo;{_l(* (que El(‘SCI‘iblL'_l KLINGE), seguida de un
reaccion de celulas reticulares. Como por otr
lado hay cierta evidencia de que la sensibiliz.
cion alérgica es ('o_n.c_:idomda como factor impoy.
tante en los (»:11_11bms tic1"mah.‘_:musaulareg. es in.
teresante meditar aqui, como dicen Cupyg
BLAYLOCK y HARRELL, sobre el posible papel
que las neoplasias juegan en la produccion ¢
la dermatomiositis. Quiza el necesario antioen
estimulante proviene de productos del cataby
lismo neoplasico, actuando como disparads
que desencadena los cambios en las estrueturs
mesenquimales de la piel y misculos, o dich
de otro modo, ser el resultado de reacciones d
hipersensibilidad en estos tejidos por un ant
geno de punto de partida en las células tumon:
les o bien ser algun producto de su desintegrs
cion, y como dicen McComBs y MAc Masoy d
chas alteraciones dermatomiositicas deben g
aparecer cuando el tumor empieza a crece
Otro dato mas de la naturaleza alérgica de est
enfermedad puede ser hallado en la frecuenci
de eosinofilia y en el desarrollo de urticari
eritema multiforme y eritema nodoso en tem
pranos estadios de la enfermedad. DOSTROVSEY
v SAGHER piensan que los cambios que se pit-
ducen en los musculos y piel pueden ser deb
dos a obstruccion de pequefios vasos por céluli
del tumor. Para BECKER, KAHN y ROTMAN k&
manifestaciones dermatologicas se deben y otk
rren durante el crecimiento interno de la enfer
medad maligna y aparecerian cuando las celu-
las tumorales alcanzasen la piel y agl'i fuese!
destruidas, produciéndose una reacclon cutd
nea de choque.

Como resumen de lo anteriormente expuest
se puede terminar diciendo:

a) Que la asociacién de dermatomiositis coﬁ
neoplasias malignas es bastante frecuentt /
cada dia aparecen mas casos en la literaturd, !
que esta asociacion no es considerada Pﬂl'm_
mayoria de los autores como una simple @
cidencia.

; . 162108
b) Que dentro de la oscuridad etiolog®-

: : w
correlacionaria de ambos procesos lo n::ffur-
rosimil es que la neoplasia condicione uzca i |

ma de sensibilizacién alérgica que produ
cambios en la sustancia colagena de I8
musculos; y o
¢) Que nosotros, como otros mUCh"SJw
res, creemos que la correlacion de ambas

piel }




o
r un lado, v las relaciones desenca-

tes, por otro, son lo suficientemente im-
deng¥ t{“; para encontrar indicada una minucio-
r-ta\{leq{iaacién en todos los casos de dermato-
Sa-miti; pa:n'a descartar o demostrar la presen-
2;;039 Ja neoformacion.
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ESTUDIO ANATOMOPATOLOGICO DEL
SISTEMA NERVIOSO EN UN CASO DE
DISTROFIA MIOTONICA (%)

A. LOPEZ ZANON.

Clinfea Médicn Universitaria. Director: Profesor Doctor
C. Jismenrz Diaz

Clinfea Neuroldgica Universitaria de Hamburgo
Director: Profesor H. Perre

IDesde que la distrofia miotonica ha sido in-
dividualizada por STEINERT, se ha podido arro-
Jar algo de luz sobre muchos aspectos inheren-
es al citado complejo sintomatico: sin embar-
£, en lo que respecta a los datos anatomopa-
ologicos en el sistema nervioso central y peri-
férico, las comunicaciones de los distintos au-
tores difieren mucho entre si.
mi?ncé;tabla.'adjtlllta hemos tratado de resu-

‘Omparativamente los trabajos anatomo-
Patologicos mas importantes.

! El enfermg de
,.\ -.':'nmo antecede
eCleron 4
dad interey

Cuarenta y cinco anos Lil., Jo., presen-
; m}‘ que su padre v un tio paterno pa-
i.liﬁjnf';‘ ‘TT-'HSc‘ulm-. muriendo de enferme-
respeﬂti\'ameﬁm .(:‘)lt TJ-S cuarenta y siete y cuarenta anos,
SNt2 v un afios ro hm‘m‘a‘nn de ambos, que tiene se-
cular. Ly, no .[‘1'_931(1 también afecto de distrofia mus-
€ I8 escuely ln"iu .115.1_{'!“1-1 mucha .’_nerza, fatigandose ya
ldsticos, poy ést:h“-!'} ='1| h:u"or ligeros ejercicios gim-
rendizaje g misma razén tuvo gue abandonar el

¢ diver pr SETi
® Periddicos liversos oficios, dedicindose a vendedor
40 8 log Cuay

Dactente de

Profesion que ejercié desde los veinticua-
hil{{lz:& ¥ o ilﬁt‘{ﬂ (1950). Desde 1939 nota el
£8torbahg grand Progresiva que, al prineipio, no le
T dado g ultne?.num"'; pero en diciembre de 1953, al
'8ado, rlullf::ii‘ H“’-"D“-ﬂl_()(-hﬁenzoll (donde estu-

' 8¢ note ante .ttn.rl_n tiempo, para tratar una
8In fuerzas para andar. Desde enton-

tngn nos ha sido posible por ama-

1 " loctor H. K “Oberarzt” de l:

pa 08 o s ( L. KaLM, berarzt” de la

Ta g Fedaceis 'N8ejos nos han sido de inestimable valor
Clon de esie trabajo

(L]

L
bllida estudig te ¢
Clips d ‘llf o ermn-;?ih "
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ces guardo cama hasta que, falto de cuidados, ingreso
nuevamente en Ochsenzoll. En diciembre de 1954 es
trasladado al Servicio del profesor PETTE, en Eppen-
dorf.

El enfermo se presenta bien orientado en espacio ¥
tiempo: colabora bien. Excopto la falta de fuerzas, no
:uluej.'n_ otras molestias que la pérdida de potencia v des-
:_tpm‘i(-u'm de la libido desde hace cinco afios. Es un su-
jeto, en buen estado de nutricién, con calvicie frontal.
La coloracién de piel v mucosas es normal: no existen
edemas. Las extremidades son desproporcionadas, exce-
sivamente cortas y graciles, con relacion al tronco. Los
genitales externos son de pequefio tamafio y el testiculo
derecho no esti descendido. La exploracién fisica no
arroja datos patolégicos en los pulmones. Bl corazon
estd enormemente dilatado a la palpacién y pereusién,
el ritmo es absolutamente irregular, no existiendo so0-
plos; se hace el diagnéstico de arritmia completa (com-
probado electrocardiograficamente)., Tension orterial,
120/95 mm. Hg. El abdomen es blando e indoloro a la
palpacion; no se palpan ni perciuten anvmentados higado
ni bazo.

.".-‘-’;.'(U.r'--’r ton newrologica.—E]l craneo es indoloro a la
presién y percusion. No existe dolor al presionar sobre
los puntos de salida del trigémino. Po: }'»;-‘ rte de los ner-
vios craneales no se observa otra anormalidad que una
marcada debilidad en la musculatura inervada por el
trigémino motor, facial y espinal. En general, la fuerza
muscular segmentaria estd extremadamente disminui-
da, conservandose relativamente algo mejor en la mus-
culatura del tronco gue en la de las extrenmidades. Se
observa clara reaccion mioténica al golpeteo de la len-
gua v eminencia tenar. Los I'L’I']L"._]:_}H osteotendinosos es-
tan conservados, aunque débiles; asimismo los abdomi-
nales y cremasterino izquierdo; plantares en flexién.
Sensibilidad intacta en todas sus cualidades. La coordi-
nacion, dificil de explorar por el estado del paciente.
parece ser normal. L.a marcha no puede explorarse. La
exploracion oftalmolégica demuestra, bilateralmente,
una turbidez blanco-grisacea del cristalino, irradiada
e forma de estrella hacia la periferia, y predominando
en la cristaloides posterior.

Otras exploraciones complementarias suministran los
siguientes datos: Metabolismo basal, de 9,2 por 100;
glucemia, de 84 mg. por 100; gonadotropina D, 6,6 UR.
en las veinticuatro horas, y la eliminacion diaria de 17-
cetosteroides es de 12,81 mg.

La combinacién de distrofia muscular con fenomenos
mioténicos v los trastornos endocrinos y caracteristica
catarata permiten hacer el diagnéstico de distrofia mio-
ténica.

Previa compensacién del estado circulatorio, un tra-
tamiento con 25 mg. de ACTH, cuatro veces al dia, es
seguido de una moderada mejoria del estado general y
funcion muscular. Al cabo de doce dias se presenta una
ligera elevacion de la temperatura que, en veinticuatro
horas, sobrepasa los 39 grados. La fiebre cede rapida-
mente con un tratamiento de penicilina-estreptomicina,
el paciente manifiesta encontrarse mejor cuando, de
modo repentino, sobreviene la muerte.

Seccién (datos facilitados por el Instituto Patolégico
de Eppendorf).—"“El bazo presenta, macroscopicamen-
te, hiperplasia de la pulpa y el estudio histolégico mo-
derado aumento de las células reticulares. En el cora-
z6n, de coloracién morena, con moderada dilatacién de
las cavidades, se ven varios pequefios infartos septales.
Moderado enfisema pulmonar; pequefio infarto hemo-
r1dgico en el 16bule inferior izquierdo. Cirrosis hepa-
tica atréfica de pequeios nédulos. Hiperemia renal
Marcada atrofia testicular con desaparicién absoluta del
tejido formador de semen e hiperplasia difusa de las
¢élulas intersticiales de Leydig. Atrofia de las supra-
rrenales con ensanchamiento absoluto y relativo de la
glomerular. Hipdéfisis con hiperemia del I6bulo ante-
rior; predominio de células croméfobas y eosindfilas;
algunos quistes coloides en la zona limitante con el 16-
bulo posterior. La musculatura esquelética muestra no-
table grado de atrofia con hipertrofia del tejido adi-
poso."”
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