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or un lado, y las relaciones descnca­
ｭ･ ､｡､ ･ｾＬ＠ P r otro, son lo ｳｵｦｩ｣ｩ ･ ｮｴ･ｭ･ｾｴ･＠ i:O­
､･ｮ｡ｮｴｾ･ｾ＠ rara encontrar indicada una mmuciO­
ｰｯｾｴ｡Ｚ･ｳｴｩｧ｡｣ｩ￳ｮ＠ r n lodos los casos de dermato­
sa. m.t. para descartar o demostrar la presen-
mwsJ JS •• 
. de la ncoformacwn. 
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ESTUDIO ANATOMOPATOLOGICO DEL 
SISTEMA NERVIOSO EN UN CASO DE 

DISTROFIA MIOTONICA ＨｾＩ＠
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Clinica Mt'd1ca l'llll'l'I'SJUu·ia Dll't•ctor: Profesor Doctor 
e ｊｵｮＺ］ＭＭＭ•ｾｺ＠ Di.IZ. 

Clini<'a XcUJ'ologH:a ｬＧｮｨﾷｴＮｾｮ￺ｴ｡ｲｩ｡＠ dt' Harnburg-o. 
Dii'C<'t!ll': P•·ofcsn¡· H Pf:'rn:. 

Desde que la distrofia miotónica ha sido in­
dividualizada por STEINERT, se ha podido arro­
Jar algo de luz sobre muchos aspectos inheren­
tes al citado complejo sintomático; sin embar­
go .. ･ｾ＠ lo que respecta a los datos anatomopa­
ｴｾ ｬｾｧｊｃｯｳ＠ en el sistema nervioso central y peri­
fenco, las comunicaciones de los distintos au­
tores difieren mucho entre sí. 

_En la tabla adjunta hemos tratado de resu­
ｾｲ＠ ｾｯｾｰ｡ｲ｡ｴｩｶ｡ｭ･ｮｴ ･＠ los trabajos anatomo­
p,.tologlcos más importantes. 

ta ｾｾｾｮ ｦ ･ｲｭｯ＠ de cuarenta y cinco años Lü. , Jo., presen­
•eci· 0 antecedente que su padre v un t io paterno pa-
" eron de d' t · · dad. t Is rofia muscular, muriendo de enferme-
ｲ･ｳｾ｜ｾｲ｣ｵｲｲ･ ｮｴ･＠ a los cuarenta y siete y cuarenta años. 
sentac .Ivamente. Otro hermano de ambos. que tiene se­
cular ｴｾｮ＠ años, está también a fe('to de distrofia mus­
en la. u. no ｴｵｾｯ＠ nunca mucha fuerza. fatigándose ya 
ｲＮ￡ｳｴｩ｣ＺＺ｣ｾ･ｬ｡＠ pnmaria a l hacer ligeros ejercicios gim­
aprendi · . or est.a misma razón tuvo que abandonar el 
de ｰ･ｲｩｾＺＮｊ･＠ de diVersos oficios, dedicándose a vendf'dor 
tro a 1 Icos, profesión que ejerció desde los veinticua-

os cuare t 
Paciente deh· .n a Y un a !'los (1950). Desde 1939 nota el 
estorbaba Ihdad progresiva que, al pi·incipio. no le 
ser dado ､ｾｲ｡ｬｮ､･ｭ ･ｮｴ･［＠ pet:o en diciembre de 1953, al 
"? ingresadoa ta c_n el Hosptta l Ochsenzoll (donde estu­
CIStitis) ' dtn ante corto l!empo para tratar una 

• se notó · ' 
---- sm fuerzas para andar. Desde enton-

(') , 
bi!· .,.¡ estudi 
c11

1
d!ld del Ｂｐｲｩｾ｡｣ｴｬ､｣＠ cst C' c·:u,;o nos ha ＾ｾｩ､ｯ＠ posible por ama-
ｾｬ｣｡Ｌ＠ cuyos e ozent" <loctot· H. KAI.M. "Obera•·zt" de la 

pa a la ｲ･､｡｣＼Ｇｴ￳ｯｮｾ･ｪｯｳ＠ ""S han siflo dC' inestimn blc nt lor 
n "" ｅＧｾ｜ｅＧ＠ tt'llbnjo. 

ces guardó cama hasta que, fallo ele cuidados, ing-,·eso 
nuevamente en Ochsenzoll. En diciembre ele HI.'H es 
trasladado al Servicio del profesor PETTI:, C'n Eppen­
dorf. 

El enfermo se presenta bien o rientado en c:-.pac10 ｾﾷ＠
tiempo: colabora bien. ｅｸ ｣ｾｰｴｯ＠ la falta el<' fucrzl\s, no 
aqueja otras molestias que la p érdida de potencia ｾﾷ＠ des­
a parición de la libido desde hace ci nco años. Es un su­
.i<'to, en buen estado de nutrición, con calvicie fmntal. 
La coloración ele piel y mucosas es normal: no <'Xistcn 
edemas. Las extt·emidades son desproporcionada>. C'Xce­
stvamente cortas y gráciles, con relación al tron('o. L ')S 
gen itales externos son de pequeño tamaño y el ｴ･ｾｴｊ｣ｵｬｯ＠
derecho no está descendido. La exploración fisicn no 
anoja datos patológicos en los pulmones. El corAzón 
está enormemente dilatado a la palpación y P<'l'CI1Sión. 
el ritmo f'S absolutamente irregular, no existiendo so­
plos; se hace el diagnóstico de arritmin romp)('t;I leom­
probado electrocardiográficamente). Tensi6:1 r rter ial. 
120/ 95 mm. Hg. El ｡｢､ｯｭｾｮ＠ es blando e indoloi·o a la 
palpación; no se palpan ni percuten <uom<•ntacl<):i hignelr¡ 
ni bazo. 

E.rplorflclóll IIE>nrológica. El ci·ánev es ineloloro a la 
presión :v percusión. No existe dolor al presionar sobre 
los puntos de salida del trigémino. Poi parte de los ncr­
\'ios craneales no se observa otra anoi·malidad que una 
marcada debilidad en :a musculatura incr\'ada por el 
lrigémino motor, facial y espinal. En gcnel'al. la fuerza 
muscular segmentaría está extremadamcntc dismmui­
da, consf'rvándose rela:ivamente algo mejoi· l'n la mus­
culatura del 1 ronco que en la de las extremidades. Se 
observa clara reacción miotónica al golpeteo de la len­
gua y em inencia tena!·. Los reflejos osteotendinosos es­
tán conservados, aur.que débiles; asimismo los abdomi­
nales y cremasterino izquierdo; plantares en flex ión. 
Sensibilirlad intacta en todas sus cualidades. La coordi­
nación. difícil de explorar por el estado del paciente. 
parece ser normal. La marcha no puede explorarse. La 
exploración oftalmológica demuestra. bilateralmente. 
una turbidez blanco-grisácea del cristalino, irradiada 
en fo1·ma de estrella hacia la periferia, y predominando 
en la cristaloides posterior. 

Otras exploraciones complementarias suminist ran los 
siguientes datos: Metabolismo basal, de 9,2 por 100: 
glucemia, de 84 mg. por 100; gonadotropina D, 6,6 UR. 
er las veinticuatro horas, y !a eliminación diaria de 17-
cetosteroides es de 12,81 mg. 

La combinación de distrofia muscular con fenómenos 
m iotónicos y los trastornos éndocrinos y caracteristica 
ca tarata permiten hacer el diagnóstico de distrofia mio­
tónica. 

Previa compensación del estado ci rculatorio, un tra­
tam iento con 25 mg. de ACTH. cuatro veces al d!a, es 
seguido de una moderada mejoría del estado general y 
función musculal'. Al cabo de doce días se presenta una 
ligera eleYación de la temperatlll'a que, en veinticuatro 
horas, sobrepasa los 39 grados. La fiebre cede rápida­
mente con un tratamiento de penicilina-estreptomicina, 
el paciente manifiesta encontrarse meJor cuando, de 
n1odo repentino, sobreviene la muerte. . . 

Sección rdatos facilitados por el Instituto Patológtco 
de Eppendorf) .- "El bazo presenta, ｾｬ｡｣ｾﾷ ｯｳ｣￳ ｰｾ｣｡ｭ･ｮﾭ

te, hiperplasia de la pulpa y el estudio histológico mo­
derado aumento de las células reticulares. En el cora­
zón, de coloración morena, con moderada dilatación de 
las cavidades, se ven \arios pequeños infa ¡·tos septales. 
Moderado enfisema pulmonar; pequeño infarto hcmo-
1'1 ágico en el lóbulo infei·ior izquierdo .. ｃｩｲ ｲ ｯｾ ｩｳ＠ hepá­
tica atrófica de pequeños nódulos. Hiperemia renal. 
1\fa¡·cada atrofia testicular con desaparición absoluta del 
tejido fo,·mador de semen e hiperplas_ia difusa de las 
células intersticiales de Leydig. Atrofia de las supra­
l'l'cnalcs con ens<>nchamiento absoluto y relativo de la 
glomerular. Hipófisis con hipe remia del lóbulo a.nte­
rior; predominio de células cromófobas y eosinóf1las: 
algunos quistes coloides en la zona limi.tante con el ló­
bulo posterior. La musculatura esquelética muestra no­
ta ble g-rado ele at1·ofia con hipertrofia del tejido adi­
poso." 
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Corteza cerebral 

Normal. 

Normal. 

Lesiones difusas en el he­
misferio izquierdo. 

Alteraciones arterioescle­
r ó si e as. Alteraciones 
de las células ganglio­
nares. 

----------
Normal. 

--------

Ligera hiperemia. 

Núcleos gt·lses centntles 

i-
Degeneración neuronal en los 

núcleos vegetativos en tor­
no al tercer ventriculo. 

Estado lacun1u·. 

Neuronofagia, "espectros" ce­
lulares y procesos de reac­
ción glial. 

Tumefacción de 1 a s neuronas 
del tálamo e hipotálamo (nú­
cleos supraóptico y paraven­
tricular). 

Imágenes no claras de degene­
ración celular; neuronofagia 
y satelitosis en el núcleo su­
praóptico. 

Normales. 

Xonnales. 

Normal 

Células pigmentadaS ' 
das en Iocus 
nosis en los 
y de Burdach. 
en las células de 

---
Afectación ｭｯ､ｾ＠

células de pur ' 
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. s craneales 
;iel"\10 

Médula espinal 

-------
ｾ＠

·gmentaclón del núcleo 
ro par; imágenes de re­
"ón celular. 

Afectación del cordón poste­
rior en los engrosamienos 
cervical y lumbar y en la re­
gión dorsal. 

Normal. 

Hiperpigmentación de las célu­
las, que tienen aspecto hiali­
no, están retraídas, sin sus­
tancia tigroide. Pocas neuro­
nas en asta anterior. 

Normal. 

Degeneración de las neuronas 
del asta lateral en la región 
dorsal. 

ｾ＠ y tr!glolisis en ｾ Ｑ ｾ＠ Palidez del cordón ｡ｮｴ･ｲｯｬ｡ｴｾｾ＠
ｾ､･ｬ＠ m par. r a 1 . Degeneración del fas-

1 c!culo espino-olivar; atrofia 
evidente del asta anterior; 
raramente cromatolisis. 

ｾ￳ｮ＠ y retracción de las 
ｾ､･ｬ＠ xn par. 

ｾ｣ｩ￳ｮ＠ de las neuronas 
ｾ＠ .del m par. Picnosis 
nucleo del XI par. 1 

ｅＭＭｾＭＭＭＭＭ

ｲＭＭｾＭＭ ﾭ-

Pocas neuronas en el asta la­
teral d e 1 a región dorsal; 
acúmulos de elementos glia­
les. 

Picnosis y retracción en la re­
g i ó n cervical. Destrucción 
neuronal y aumento de la 
glia en la región dorsal. He­
morragias en la sustancias 
gris dorsal. 

Normal. 

del VII par . 
ｾ＠ ､･ｳ｡ｰ｡ｲ･｣ｩ､ｯｾｲ￡｣ｾｴｾ｡Ｍ Picnosis. tigrolisis, retracción, 

. Par con poda ｮｵｾｬ･ｯ＠ pobreza neuronal d e 1 asta 

degenerad e eo del XII 
Picnosis· nú 1 

8 e ｵＭ ｾ＠ anterior. 

ｾ ＭＭ -
Ligera hiperemia. 

1-taices y nervios 

Afectación de las raices 
posteriores en 1 a s re­
giones dorsal y lum­
bar. Nervios normales. 

Normales. 

Infiltrados perivascula­
res de células redon­
das en las raíces ante­
riores y posteriores. 

Raíces normales. 

Tumefacción, borrostJad 
y engrosamiento de la 
mielina. 

Normales. 

Des mi elinización difusa 
de las ralees anterio­
res. Nervio normal. 

Simpático 

Plexo 
solar 

normal. 

Normal. 

327 

Otros datos patológicos 

--- -----

- ---------
Espongioblastoma tem­

poral izquierdo. Me­
ningitis tuberculosa. 

Degeneración unilateral 
de la v i a piramidal 
que parte del hemisfe­
rio izquierdo. 

Neoplasia fibromatosa en 
el nervio radial. 

Espongioblastoma en el 
ventrículo lateral de­
recho. 

----------------

Tejido de granulación en 
las meninges que ro­
dean al tallo pituitario. 1 

1 

ｾＭＭＭＭＭＭＭＭｾＭＭＭＭＭＭＭＭｾＭＭＭＭＭＭＭ
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E:ramen microscópico de wt JragmcHto de m1íscu· 
lo (*).· Se trata de un pequefto corte, en la dirección 
longitudinal de las fibras, y coloreado con hematoxilina­
cosina. En tanto que el sentido del corte nos permita 
hacer un diagnóstico exacto, podemos concluir que C'xis­
tC' una pérdida total de la estriación tnmsversal, un no­
table aumento del número de núcleos y oscilaciones en 
el calibre de las distintas fibras, lo que en unión al au­
mento del tejido adiposo intersticial nos autoriza a ha­
blar de una enfermedad primar iamentE' ｭｵｾ｣ｵｬ｡ｲ Ｎ＠

El cerebro, previamente f ijado en formol, ha stdo exa­
minado macroscópicamente, observándose antiguos fo­
cos contusivos en ambos lóbulos frontales y temporales 
y pequeftas zonas de hemorragia subaracnoidea. En cor­
tes f rontales se ve solamente hiperemia de grado mo­
derado. 

E XA1\IEN l\U CROSCÓPICO. 

A) Sistema nen:ioso ccntral.-Los diversos 
fragmentos fueron incluídos en celoidina y co­
loreados por los métodos de Nissl, ｋｬｩｩｶ･ｲＭｂ｡ｾ＠

yor parte linfocitos, en las paredes va 
A nivel del infundíbulo, el corte fro ｳｾｾ｡ｲｾ＠

mite ver, en el tálamo, un aumento en ｾｬ｡＠ ｾｲＮ＠
con te. 

n·era y Bodian. E n la sustancia blanca subcor- Flg. 2.-Hl"nlOI"IU¡:;'IRS en ,,¡ suelo dl'l lf'rt·cr \'Cntrlculo •ct-
lo!<lina y ｾﾷｷｨ•ｴ｡＠ de cretulol 

F ig. l.- E n la zon a subcot·tical la glla está aumentada y el 
tejido q ue ¡·odea los va sos presen ta aspecto laxo lceioidina 

y viole t a de cresilo). 

tical (fig. 1) se observa un aspecto laxo del te­
jido cerebral, en torno a los vasos de pequeño 
y mediano calibre, con acúmulos anulares de cé­
lulas gliales (predominantemente oligodendro­
glia). La glia está aumentada de modo difuso 
y, en especial, en las zonas subcorticales. 

En un corte frontal del diencéfalo, practica­
do a la altura de la parte media del núcleo rojo, 
ya con la lupa pude ver varios focos hemorrá­
gicos en el suelo del tercer ventrículo (fig. 2) , en­
tre ambos núcleos rojos, que se mostraban muy 
pobres en células. A mayores aumentos, sobre 
t0do con la coloración de Nissl, se pone de ma­
nifiesto la presencia de macrófagos cargados 
con hemosiderina. 

Otro corte, a nivel de los tubérculos mamila­
res, demuestra un claro aumento de las células 
gliales y acúmulos laxos de células, en su ma-

(•) A g ra d ecem os la cesión de este preparado a l "Privat ­
dozent" d octor KRACH T, "Obera t·t z" del I n s tituto Patológ ico. 

nido li¡ ofuscínico de las células ganglionares v 
en el número de las glialrs. · 

Un corte transversal en el bull::o, a la altura 
de los núcleos de Goll V eurdach v la oliva 
muestra aumento en el ·pigmento liilofuscíníco 
de las neuronas de la sustancia reticular: estas 
células a¡ arentan !íg(•ranwnte tumefactas. ExiE· 
te aumento en la pro¡lot·ción de células gliales 
y es segura una ligPra infiltración ｬｩｮｦｯ｣ ｩｴｾ＠

pJasmocitaria dr las pand( s ,·ascu dres S• •re 
todo a nivel de la raíz descendente del tngé· 
mino. 

A distintos niveles de la médula Pspinal se 
pone de manifiesto el escaso número de neuro­
nas presentes en las astas anteriores (fig. 3) Y 
laterales; asimismo, en la región lumbar, la co­
lumna de Clarke es también extremadamente 

{l .. ｶ｣ｲﾷｂ｡ｲｲ･ｾ＠
Fig. 3.- Inclusión en ceioidlna, método de 1 \•el del 91g· 
Vista panorámica de un corte transversal a P1 ero de neu· 
men to lum ba t·: se observa disminución del nurn 

ronas de las astas anteriores. 
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en células. En los segmentos lumbares 
ｰｯ｢ｲｾ＠ las neuronas se presentan tumefac-
'-•erwres, . . E l 
JW. ricas en hpofuscma. n genera, se 
tas Y ｭｵｾｮ＠ aumento en el número de células 
ｯｾｳ･ｬｲｶ｡＠ la presencia de infiltrados linfocitarios 
gha es Y 
n las paredes de los vasos. . . . 

e B) Sistema nervioso penfenco. - En los 
e arados coloreados con Nissl y con Klüver­

pr p ra puede reconocerse claramente una pro-
Barre , d 1 d 
jf Cl·o'n de las celulas en oneura es y e 
l era ) · · f'lt · · Schwann (figs. 4 a y 4 b , as1 como m 1 racwn 

a 

edad del paciente, y su génesis queda para nos­
otros sin aclarar. 

La pobreza en neuronas de las astas anterio­
res y núcleo rojo podría ser interpretada desde 
dos puntos de vista diferentes: el primero, más 
simple, sería aceptar un proceso degenerativo 
ascendente que, desde el músculo, a través del 
nervio, se extiende hacia el sistema nervioso 
central. Otra posibilidad podría ser la combina­
ción de la enfermedad endocrino-muscular de 
Steinert con una entidad degenerativa de las 

b 

Fig. 4. Plexo lumbo-sacro, inclus1ón en celoidina: a l V!Ol!'ta de crcsilo (objetiYo 10, ocular 4). Acúmulos laxos de 
linfocitos en las paredes ,·nscularcs, aumento de las célulaR rlel cndoneurio y células de Schwann. tn Klü,·er-Barrera 

(objetivo 10, ocular lO l. L a m1elina no se colorea: parcialmente está destruida (formación de Markhballen). 

en las paredes vasculares (linfocitos, algunas 
células plasmáticas y escasos polinucleares). 
En la coloración por !(lüver-Barrera se observa 
una falta de tinc1ón de la mielina por el colo­
rante azul (fig. 4 b). Por el método de Bodian 
se pone de manifiesto un descenso en el número 
de cílindroejes. 

El estudio histológico de este caso nos ha per­
ｾｩｴｩ､ｯ＠ encontrar algunos datos de marcado ca­
ra?ter patológico, entre los que resaltan, en la 
medula espinal, la disminución del número de 
neuronas en las astas anteriores y laterales y 
la. ｣ｯｬｭｾｭ｡＠ de Clarke; un aumento en el conte­
ｮｾ､ｯ＠ ghal, sobre todo oligoglial a nivel de los 
nucleos grises centrales· ｮｵｭ･ｾｯｳ｡ｳ＠ pequeñas 
hem · ' orrag1as en el suelo del tercer ventrículo 
duf a juzgar por el contenido en hemosiderina 
e t Ｐ ｾ＠ macrófagos, han aparecido en un período 

: ･ｾｉｏｲ＠ a la agonía (que ha sido cortísima en 
/:s.ro caso); finalmente, a nivel de los nervios 
｣ｩｬｾｾ･ｳ＠ Ｎ･ｳｴｵ､ｩ｡＿ｯｾＬ＠ la clara afectación de los 
trad oeJes Y m1elma juntamente con los infil­
tar· Ｐ ｾ＠ vasculares (predominantemente linfoci­
en ｾｾｳ･ﾷ＠ Por lo expuesto, podemos concluir que, 
nervio nfermedad, ha participado el parénquima 

so. 
lndudabl 

sustanci emente, las lesiones halladas en la 
esPecif a ｢ｬｾｮ｣｡＠ subcortical son de carácter in­

leo, sm que se hallen en relación con la 

neuronas; pero las lesiones del sistema nervio­
so central y periférico son demasiado discretas 
para que podamos hablar de la coexistencia de 
dos procesos, neurogénico y miogénico ; además 
tampoco existe degeneracion cordonal de la mé­
dula. 

Respecto a los pequeños focos hemorrágicos 
hallados en el suelo del tercer ventrículo, sería 
interesante saber en qué medida estas hemorra­
gias, ocurridas por lo menos algunas horas an­
tes de la muerte, y que evidentemente contribu­
yeron al desenlace fatal, han sido producidas 
por la terapéutica con AGrH a que estuvo so­
metido el enfermo. 

REsUMEN. 

Se comparan brevemente las principales pu­
blicaciones sobre el estado del sistema nervio­
so en la distrofia miotónica. 

Se expone un caso clínico de esta enfermedad 
y se describen los datos necrópsicos, haciendo 
especial hincapié en las lesiones del sistema ner­
vioso central y periférico. 

El estudio del sistema nervioso central y pe­
riférico, en nuestro caso, no demuestra altera­
ciones que puedan contribuir a aclarar la pato­
genia del síndrome de Steinert. 
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