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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. Médula espina Ralces v nervios | Simmpatico | Otros datos atolégicos
S eE u:'i\!lt‘al'-"\. ¥ 08 datos patoligicos
_\e‘.'lt'.—

Afectacion del cordén poste- | Afectacion de las raices

rior en los engrosamienos posteriores en la s re- |

cervical y lumbar y en la re- giones dorsal y lum-

gion dorsal. | bar. Nervios normales, |
Normal, ‘ Normales.

Hiperpigmentacién de las célu- |

frmentacién del ntcleo |
4 las, que tienen (lf“IJL‘.E""; hiali- |

imdgenes de re-

‘.\]';r no, estin retraidas, sin sus-
tancia tigroide. Pocas neuro- |
nas en asta anterior. I
Normal Infiltrados perivascula-

res de células redon-
das en las raices ante- |
riores y posteriores.

generacion de las neuronas Espongioblastoma tem-

del asta lateral en la region poral izquierdo. Me-

dorsal ningitis tuberculosa.
geais v triglolisis en el | Palidez del cordén anterolate Raices normales Plexo Degeneraciéon unilateral

¢ del III par. ral. Degeneracién del fas solar de la via piramidal
ciculo espino-olivar; atrofia normal. que parte del hemisfe-
evidente del a sta anterior; { rio izquierdo.
raramente cromatolisis,

e |— |- = E
iy retraccion de las | Pocas neuronas en el asta la- | Tumefaccién, borrosidad | Neoplasia fibromatosa en
B del XTT par. teral de la regién dorsal; v engrosamiento de la el nervio radial.

acumulos de elementos glia- mielina. |

les.

— |

zc?;i Id[er Lr;qr n;m-nmﬁ )'_'icn_n_n:cus y retraccién en la re- ESpong%ohlastoma‘ en el
nicley de] XI.pq,,l-Cmmh gién cervical. Destruceién . ventriculo lateral de-
2 neuronal y aumento de la | recho.
glia en la regién dorsal. He- |
morragias en la sustancias ‘
|
|

P gris dorsal.
Normal. | Normales. ‘ Normal.
| |
|
|
5 = | | -~
! del vy : ' ' ‘ I
5 par, practie: - I ' e e 4= 5
d ﬂﬁsaparecido? ::'1['.t1{1"1' Picnosis, tigrolisis, retraccién, |Desmielinizacién difusa |
- Jar egp Dfl(:as "E(’ €0 pobreza neuronal del asta de las raices anterio- |
 Dicnogis, ] oélu- anterior. res. Nervio normal
3 1 Micleo de] X1
nerado,
A

|

Tejido de granulacién en
las meninges que ro-
dean al tallo pituitario.

Ligera hiperemia.
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Examen microscépico de un [ragmento de muscu-
lo (*),—Se trata de un pequefio corte, en la direccion
longitudinal de las fibras, y coloreado con hematoxilina-
eosina. En tanto que el sentido del corte nos permita
hacer un diagnéstico exacto, podemos concluir que exis-
te una pérdida total de la estriacién transversal, un no-
table aumento del niimero de nicleos y oscilaciones en
el calibre de las distintas fibras, lo que en union al au-
mento del tejido adiposo intersticial nos autoriza a ha-
blar de una enfermedad primariamente muscular

El cerebro, previamente fijado en formol, ha sido exa-
minado macroscopicamente, observindose antiguos fo-
cos contusivos en ambos l6bulos frontales y temporales
v pequefas zonas de hemorragia subaracnoidea. En cor-
tes frontales se ve solamente hiperemia de grado mo-
derado.

EXAMEN MICROSCOPICO.

A) Sistema nervioso central.—l.os diversos
fragmentos fueron incluidos en celoidina y co-
loreados por los métodos de Nissl, Kliiver-Ba-
rrrera v Bodian. En la sustancia blanca subcor-

Fig. 1.—En la zona subcortical la glia esta aumentada v el
tejido que rodea los vasos presenta aspecto laxo (celoidina
v violeta de cresilo).

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

En un corte frontal del diencéfalo, practica-
do a la altura de la parte media del niicleo rojo,
ya con la lupa pude ver varios focos hemorra-
gicos en el suelo del tercer ventriculo (fig. 2), en-
tre ambos niicleos rojos, que se mostraban muy
pobres en células. A mayores aumentos, sobre
tado con la coloracion de Nissl, se pone de ma-
nifiesto la presencia de macréfagos cargados
con hemosiderina.

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

(*) Agradecemos la cesion de este preparado al “Privat-
dozent" doctor KracHT, “Oberartz” del Instituto Patolégico.

15 “°Pu°lnbn %

yor parte linfocitos, en las paredes Vase
A nivel del infundibulo, el corte [mntflhm
mite ver, en el talamo, un aumentg en rli Déx.
=i ©L Conte,

nido lipofuscinico de las células ganglionares
en el numero de las gliales. b

Un corte transversal en el bulko, a la altun
de los nucleos de Goll y Burdach y la dlive
muestra aumento en el pigmento lipofuseinit
de las neuronas de la sustancia reticular: estas
células aparentan ligeramente tumefactas. Exis
te aumento en la proporcién de células glisls
y es segura una ligera infiltracién linfocits
plasmocitaria de las paredes vasculares, sobr
todo a nivel de la raiz descendente del trige
mino,

A distintos niveles de la médula espinal s
pone de manifiesto el escaso numero de neurt
nas presentes en las astas anteriores (fig. 3)
laterales: asimismo, en la region lumbar, la ¢
lumna de Clarke es también extremadament
LCzh _‘"j .‘Qgﬂ'_-: . b 2 it M el o
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Fig. 8.—Inclusién en celoidina, método de ]\mi‘f\-tel del %
Vista panorimica de un corte transversal a I

: LA ! Jmerd
mento lumbar: se observa disminucion del num
ronas de las astas anteriores.




e en células. En los segmentos lumbares
las neuronas se presentan tumefac-
ricas en lipofuscina. En general, se

va un aumento en el nimero de células
O?S?;S yla prcst-ncia de infiltrados linfocitarios
fniias paredes de los vasos. [

B) Sistema nervioso ;Jr'-i::ff.‘s's(.ro.—Lul}_ los
preparados coloreados con Nissl y con Kliiver-
parrera puede reconocerse claramente una pro-
jiferacion de 1as células endoneurales y de

Sehwann (figs.

obr'
mfe[‘iOFESs
tas y DUy

4 ay4b), asi como infiltracion

)
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edad del paciente, y su génesis queda para nos-
olros sin aclarar.

La pobreza en neuronas de las astas anterio-
res y nucleo rojo podria ser interpretada desde
dps puntes de vista diferentes: el primero, més
simple, seria aceptar un proceso degenerativo
ascendente que, desde el musculo, a través del
nervio, se extiende hacia el sistema nervioso
central. Otra posibilidad podria ser la combina-
cion de la enfermedad endocrino-muscular de
Steinert con una entidad degenerativa de las

-
— -
= ¥ =
e - -
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= —— b b
i e _,.‘?E__ﬁ
a b
Fig. 4.—Plexo lumbo-sacro, inclusion en celoidina: a) Violeta de cresilo (objetivo Acomulos laxos ide
lintocitos en las paredes vasculares, aumento de las células del endoneurio ¥y células de Schwann. b) Kliver-Barrerd
(objetivo 10, ocular 10). La mielina no se colorea: parcialmente P Markhballen).

én las paredes vasculares (linfocitos, algunas
celulas plasmaticas y escasos polinucleares).
En la cotoracion por Kliiver-Barrera se observa
una falta de tincion de la mielina por el colo-
rante azul (fig. 4 b). Por el método de Bodian
s¢ pone de manifiesto un descenso en el namero
de cilindroejes.
£l estudio histologico de este caso nos ha per-
mitido encontrar algunos datos de marcado ca-
racter patologico, entre los que resaltan, en la
médula espinal, la disminucién del namero de
il:l::l(‘)(llﬂasnen lae: astas anteriores y laterales y
b E;la de Clarke; un aumento en el conte-
nﬁciegs ,.§obre todo oligoglial, a nivel de los
emorrag:"lbes centrales; numerosas pequenas
i ajugzas en el suelo dle tercer ventriculo
E ’0 A éi? por el contemdo_ en hemOSideFina
siterior g 1a agros,_han aparecido en un periodo
Nuestro caso) _a%_oma (que ha _81d0 cortisima en
¥ Taices » iinalmente, a nivel de los nervios
lindre ‘estudlaFIog, la clara afectacion de los
e sﬁilﬂamtehna juntqmente con los infil-
tariog). o lores (predominantemente ]_mioc:-
enla g Mermedaeéqﬁglesto, ;}o’demos concl’ulr que,
Erviogo, » ha participado el parénquima
In
d#&:béegl?te, las lesiones halladas en la
®Specifico, g a subcortical son de caracter in-
» 8l que se hallen en relacién 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; ademas
tampoco existe degeneracion cordonal de la mé-
dula.

Respecto a los pequenos focos hemorragicos
hallados en el suelo del tercer ventriculo, seria
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 eon ACTH 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 mioténica.

Se expone un caso clinico de esta enfermedad
v se describen los datos necrépsicos, 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 sindrome de Steinert.
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