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The supremacy of prednisonc over steroids 
h itherto used is based al least on t\-\'0 facts: 
increased activity and absence of side-effects 
on electrolyte balance. The importance of the 
latter cannot be overemphasised. rrednisone, 
therefore, possesses evident advantages and no 
disadvantages other than those found in natu­
ral steroids. 

ZUSAl\fMENF ASSUNG 

Auf Grund der gegenwartigen Erfahrungrn 
mit Frednison kann ohne .veiteres ｢･ｨ｡ｵｰｴ･ｾ＠
werden, dass dieses Frodukt einen Fortschritt 
ｾｮ＠ der hormonah.:n Behandlung des f'emphigus 
bedeutet, .)a sozusagcn dte Therapie darstcllt die 
:;llen anderen vorzuziehen ist. Ausserst ＬｾＺ･ｲｴｶｯｬｬ＠
C'rweist sich das Prednison auch !n gewissen 
Momenten des Krankheitsverlaufes bri ｳ｣ｨｭ Ｚｾﾭ
ren Fallen von Duhring'scher I:::crmatitis. 

I:::as Frednison ist den bisher ange,vandten 
Steroiden zumindest durch z.vei Tatsachen über 
legen: erhohte Wirksamkeil und Ausbleiben 
jeglicher Rückwirkung auf die elektrolytischc 
Bilanz. Es erübrigt sich .vohl auf die Pcdrutun , 
dieser letzteren Eigenschaft besondcrs himu-

13¡ 

ｶｾ･ｩｳ･ｾＮ＠ Das Pr?dnison besitzt sonach off 
ｳｩ｣ｨｴｨ｣ｾ･＠ ｖｯｲｴ･ｾｾ･Ｌ＠ ｯｨｾ･＠ dass anscheinend ･ｾＮ＠
Nachteil zu erwahnen 1st der nicht schon J10 

natürlichen Steroiden eigen ware. en 

RESUME 

L 'expéricnce acluelle nous permet d'affirm 
1 d 

. , er 
que a pre m sone represente une avance dan 
le traitemcnl hormonal du pemphygus qus 
ｮｯｵｾ＠ eonsidérons ･ｯｭｭｾ＠ la ｴｨ￩ｲ｡ｰ･ｵｴｩｱｾ･＠ d: 
｣ ｨＰＱｾ＠ dans ｣ｾｴｴ･Ｎ＠ malad1e .. La r.rednisone est 
auss1 extraordma1rement utile dans certains mo. 
ments évolutifs de cas graves de dermatites de 
Duhring. 

La sup2riorité de la prcdnisone sur les st:. 
roldes em1- loyf>s, jusqu'ici s iege, au moins, sur 
deux faits: son activité augmentée et son man. 
que de r\?pcrcussion sur le bilan ￩ ｬ･｣ｴｲｯｬｹｴｩ ｱｵｾＮ＠

11 n'est ras néccssaire de souligner l'imror. 
lance de cette ､･ｲｮｩｾｲ｣＠ qualilé. La prednisont 
1-ossede done d'évidents avantages aux:}uels il 
ne semblc pas s'ajoutr r d'aULrcs inconvénients 
que ceux que ¡;ossZ!dcnt déja les ｳｴｾｲｯｩ､･ｳ＠ na­
turels 

------------------·----

NOTAS C LINICAS 

CONSIDERACIONES SOBRE LOS PROBLE­

MAS DE LAS ATROF'IAS MUSCULARES 

Relaciones entre el síndrome de Klinefelter 
y la distrofia miotónica. 

Wi. HADORN. 

D e la Clínica Médica de la Univcr·sidad de Berna. 

Director·: Profesor W . ｈ ａｉ＾ｏｾｎＮ＠

En vir tud de los hallazgos anatomopatológi­
cos y de los estudios genealógicos se llega siem­
pre claramente a la idea de que existen rela­
ciones íntimas entre las diferentes formas de 
atrofias musculares ti¡:;o espinales, neurales y 
musculares. También ¡:uede encontrarse un pa­
ralelismo entre cuadros clínicos en apariencia 
lejanamente, como son la neurofibromatosis de 
Recklinghausen y la heredoataxia de Friedreich, 
así como también entre las formas familiares 
de hemiplejía, parálisis espinal espástica y la 
esclerosis later al amiotrófica. 

E l presente trabajo t rata de demostrar las r e­
laciones existentes entre la atrofia muscular del 
t ir:.o de Curschmann-Steinerl, la "myotonia atro-

phicans" y el síndrome de E:linefelter. Las in· 
vestigaciones realizadas por nosotros en este 
sentido datan del año 1952. 

Un paciente eunucoide de a quel tiempo, de cuarenta:· 
s iete a ños de edad (Sch. Ernst) , vino a vernos a lapo· 
liclín ica de Berna pOI' cansancio y dolores de ･ｳｰ｡ｬ､｡Ｎｾ ｾ＠
la explo1·ación encontramos una sorprendente Cifosis 
columna dorsal, una excesiva debilidad de la musculatu· 
ra dorsal y abdominal con vientre de batracio, gmeco· 
lnastia sin participación esencial del cuerpo glandular; 
atrofia t esticular Los caracteres sexuales secundariO 

· ¡¡ pubiano estaban moderadamente desarrollados. El ve o r 
tenía un tipo fem inoide; la barba era escasa. ｐ･ ｾｨｯｵ･＠
abdomen sin vello (figs. 1 y 2 ¡. El enfermo mdiC \

1 
tenía e rección y polución, pero ｮｵｮ｣ｾ＠ hizo \'Ida ｾＺｸｾ｡ﾷ＠
normal· sin embargo confiesa soclom1a. Desde ha .o 

• • d' con ... · rios años ya no tenía polución. Tampoco P0 Ia , Jos 
guirse un eyaculado. La exploración de .órganos ､ｾ＠ ex· 
a nálisis corrientes de sang re y orina no d1eron na 

1 
,.

0 - orma · •' traordinario. La s illa turca era ?e ｴｾｭＮ｡ｮｯＮ＠ n . las ex· 
se encontra ron sín tomas ele panhrpopitUitansmo, eran 
p!or·aciones de funciones tiroideas y suprarrenales 

normales. mo nos 
La biopsia de testículo que se hizo en el enfer 

clió el siguiente resultado (fig . 3) (*): . estos de 
Los trozos de escisión de t estículo muest.ran r xtensos 

túnica albugínea a los cuales están adhendos e 

- - -- - . histológicasa: 
( • ) Dcho e l estudio el<' las ｰｲ｣ｰ￩｜ ﾷ ﾷ｡｣ｲｯｮ･ｾｴ＠ to ｰ｡ ｴ ｯｬ￳ｧｲ｣ｾ＠

docen te C u. ｉｉｾ Ｚｮｲ＠ N(:F:R, asis tente en el Instr u r E. ｕｅｈｌｉｾﾷ＠
d e la Universidad de Z urich (director, profeso·aciones. 
GJ.:R), q uicn me proporcionó también las prepar 
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n 24 horas (norma 1 hasta 50 UME ( ) . 17 -ceto­
!steroides, 28,1, es decir, 20,3 mg. por 24 horas 
¡normalmente, 10-20 mg. por 24 horas). 
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distrofia miotónica, conocidos desde hace tiem­
po por nosotros, una biopsia de testículo y una 
determinación de hormonas en la orina. Se tra-
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l•' rg- 1. ｬ ｾｴＧ ｊｈ＼Ｇ Ａｗ ｮｴ｡｣ｩ￳ｮ＠ csq uC'málica del h i pogonnd smo pl'i mn1·io y S('C'Unclai 'iO. 

A f'oruli<'IOlh'S n >rnlil l< H. Ｑｾ Ｎ＠ fiip;>gonad;smo prim:nio !fib1·osis d<' l<'stkulo, anorquia cong<•nital. C. Sln drom<' el•• 
KlniPft>l tr r· 1> Jlipog-onadismo sccund:•r;o. FSH. H ormona follculo ('Stimulante. G. Tej ido germinati\'O. L. Células 

intersticiales de Leydig. 

Además se encontró unJ. eliminación excesi­
\'amente elevada de estrógenos en la orina, caso 
ｾｯ｣ｯ＠ corriente en el cuadro del s índrome des­
crito ¡..or KUNEFELTER. Secreción de estrógenos 
(fracción estrona- eslradiol) , 1.140 gammas en 
24 horas (valores máximos de la mujer en e l 22-
28 día del ciclo menstrual, 250 gammas por 24 
horas). 

Posteriormente volveremos a discutir algu­
nas peculiaridades de las relaciones hormonales. 

Lo que es especialmente fascinante en el caso 
descrito era el aspecto exterior del paciente: 
calv.icie frontal, vientre de batracio y atrofia 
ｴｾｾｴｩｃｵｬ｡ｲ＠ nos hicieron establecer una compara­
Clan con el cuadro de la distrofia miotónica, a 
pesar de que fallaban la reacción miotónica y 
la catarata. La distrofia miotónica, o la mioto­
nía distrófica, es una enfermedad degenerativa, 
ｨ･ｲｾ､｡､｡＠ por dominancia y de etiología desco­
nocida, caracterizada, aparte de la atrofia mus­
ｾｵｬｾｲＬ＠ J:¡or reacción miolónica, calvicie frontal, 
｡ｾＱ｣ｳ＠ miopática, catarata y trastornos cndo­

crmos, de los cuales es típico la atrofia de las 
fándulas sexuales, aunque se observan anoma­
Jas e.n las restantes glándulas endocrinas y se 

rnenc1onan frecuent emente pero no se señalan 
com · ' 0 s1gnos cardinales. 

Impresionados por el aspecto exterior de 
nuestro enfermo hemos hecho en tres casos de 

､ｩｾ｡Ｉ＠
1 
Las d cterminacion<'s se hicieron en la policlínica mé­

res ct' <'Zia U n iv!'r Si<''·" de Zurich ｾ ﾷ＠ en las clinicas d(' mujf.' ­
C' unch , Basill'!t y Ginebra. 

la de tres pacientes en la edad de 38, 46 y 50 
años. Mostraban el cuadro total de miolonía dís­
trófica. La atrofia de testículos era muy consi­
derable, no existía ginecomastia y los caracte­
res sexuales secundarios eran normales. La ex­
ploración de los órganos internos y los aná lisis 
corrientes de sangr e y orina no mostraban nin­
guna anormalidad. La silla turca y la radiogra­
f ía de cráneo eran normales. A continuación ex­
ponemos los r esultados de biopsia de t estículo 
y determinación de gonadotrofinas y de los 17-
cetoesteroides en tres casos de miotonía distró ­

fica: 

Caso 1. U. Ernst, 1906. Biopsia de testículo (fig. 5 l. 
El trozo de escisión consiste en un tejido testicular 

algo disociado y ligeramente edematoso. Los conductos 
seminales son anormalmente grandes y en parte hasta 
aparecen algo ensanchados. E l epitelio germinativo está 
segmentariamente estrechado y se compone sólo de po­
cas capas de células de Sertoli, espermatogonias y esca­
sos espermatocitos. Por sectores pueden \'erse espermá­
tides y espermatozoos maduros. Sin embargo, en su ma­
yor parte está fuertemente detenida la espermatogénc­
s is. En secciones circunscritas. los conductos testicula­
res están fuertemente estrechados. su membrana basal 
tiene un ensanchamiento hialino y la túnica propia est.\ 
ampliada por fibrillas de colágeno. En parte. no se pue­
de disting uir ninguna luz, y en parte está solamente 
lleno de escasas células de Serloli. El tejido intersticial 
contiene en a lg unos sectores focos ligeramente engro­
ｾ｡､ｯｳ＠ de células intersticiales, cuyo citoplasma a parece 
pm·cia lmentc con grandes vacuolas ｾﾷ＠ con los núcleos 
bien conservados. 

FSH, no investigada. 
17-celocsleroides: t.2 mg. en 24 horas (normalmente, 

10 a 20 mg.) . 
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Caso 2. S t. Eduard, 1910. Biopsia de testiculo rflg. 6). 
El tejido testicular está grandemente alterado. Los tú­
bulos están, prácticamente, totalmente esclerosados. La 
túnica propia está ensanchada en un alto grado. La ma­
yoría de los conductos están sin luz. En ¡·estos aislados 
de conductos se observan células de Sertoli. :vruy rara­
mente encontramos también estadios ele la espermato­
génesis, pero son muy escasos. Sin embargo. se encuen-

1,. ' 

........ 
·' , • 

1. • • 
• J. 

ｾＮＺ＠ .: 
• 

' ' 
• • 

• 

., 

Fig. 5. Enfermo U. Emst. 1903. Distrofia miotónica. Cua­
d•·o de biopsia <!(' t('stículo <ampliación 200 : ll. Comentados 

en el texto. 

ti an excrescencias focales de células de Leydig. Se tra­
ta de células más bien pequeñas y bastante homogéneas. 
Núcleos redondos. El tejido intersticial, discretamente 
edematoso y fofo. Faltan fibrosis digna de mención o in­
fi ltrados inflamatorios. 

FSH, 96 UME en las 24. horas !límite superior, 50 
UME). 

17 -cetoesteroides, 1,3 mg. por 24 horas (normalmente, 
10-20 por 24. horas). 

Caso 3. S. Wafter, 1918 lfigs. 7 y 8). Biopsia de tes­
tículo (fig. 91.- El trozo de escisión de testículo mues­
tra túbulos contorneados que en gran parte están de­
siertos y tienen un aspecto homogéneo e hialinizado. 
Solamente algunos muestran una estrecha luz en forma 
de hendidura que está tapizada de células de Sertoli. En 
a1gunas escasas zonas se encuentran túbulos mejor con­
servados. Están rodeados de una membrana basal fina 
y llenos de células de Sertoli. Sin embargo, no se com­

prueba ninguna espermiogénesis. El tejido intersticial 
sobresale fuertemente y consiste en un parénquima fi­

brilar fino. En él se observan células intersticiales que 
están en parte ordenadas en nidos pequeños. Estas últi­

mas son grandes, poligonales y encierran núcleos redon­
dos mayormente en forma de vejiguillas. 

FSH, 66 VME por 24 horas (según el método emplea­
do, limite superior de 15 UME por 24. horas). 

17-cetoesteroides, 4,8 mg. por 24. horas (normalmente, 
10-20 mg. por 24 horas). 

EPICRISIS. 

El caso 1 ｾｵ･ｳｴｲ｡＠ ｾｯｬ｡ｾ･ｮｴｾ＠ una esclerosis 
focal de los tubulos. El teJido mtersticial con. 
tiene, en varios sectores, focos agrandados de 
células de Leydig. La investigación de la secre. 
ción de FSH en la orina no pudo realizarse· los 
17 -cetoesteroides estaban fuertemente ､ｩｾｭｩﾭ
nuídos. 

Los casos 2 y 3 muestran histológica y hor. 
monalmente el cuadro clásico del síndrome de 
Klinefelter: hialinizacién y esclerosis de los 
conductos seminíferos, desaparición del epitelio 
germinativo y de las células de Sertoli y excre­
cencias focales de las células intersticiales de 
Leydig. La eliminación de PSH en la orina está 
considerablemente elevada, ¡;ero, sin embaro-

0 
es taml::ién grande la disminución de ｳ･｣ｲ･｣ｩＧ￳ｾ＠
de J 7 -cetoesteroidcs. 

De esta forma encontramos frecuentemente 
en la distrofia miotónica el clásico cuadro his­
tológico del testículo como en el síndrome de 

Fig. 6.-St. Eduard. 1910. Dist•·ofia miotónica. Cuadro his: 
tológico de biop;ia de tesliculo <ampliación 200 : 1 l. Comen 

ta1·ios en el texto. 

Klinefelter, cosa que íué observada también por 
diversos autores (BENDA y BIXBY, JAKOBSEN' Y 
otros, NADLER y otros, STANBURY y otros, DREY· 
FUS y otros, GAUGHEY y BROWN, MERTENS Y NO· 
WAROWSKI). La ginecomastia no forma part.e 
de la sintomatología de la enfermedad de ｓｴｾｉﾷ＠
nert, si bien tampoco es obligatoria en el sm· 
drome de Klinefelter, cosa que HELLER y NEL· 

SON ya indicaron en el año 1945. 
Las alteraciones del testículo no se describen 

uniformemente en la enfermedad de Steinert. 
Como signo constante se considera la mayor 
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menor atrofia con esclerosis de los conductos 
ｾ･ｭｩｮ ｡ ｬ ｣ ｳＮ＠ Las células de Ley?-ig ¡-,resentan en 
algunos casos una excrescencia focal como en 
el síndrome de Klinefelter (BENDA y BIXBY, JA­
¡¡ossEX y otros, NADL-ER y otros) ; a veces se 
las describe como normales, como en nuestro 
ｾ｡ｳｯ＠ 1. y otras veces atróficas (BENDA y BIXJW). 

F i¡;. 1 Enft'rmo S. Waltcr·. 1918. Distrofia miotónrca. 

También en cuanto a la secreción de FSH en 
la orina se describieron en la miotonía atrófica 
no solamente valores elevados (NADLER y otros, 
STANEURY y otros, DREYFUS y otros, GAUGHEY 
Y BRow:--¡), sino a veces normales y hasta bajos 
(JAKOBSEN y otros, MERTENS y NúVAKOWSKI). 

Corrientemente encontramos una disminu­
ción de los 17 -cetoesteroides en la orina en ca­
sos d_e distrofia muscular miotónica, cosa que 
ｐｾ［ｭＱｴ･＠ suponer una disminución de la secre­
Cion de. andrógenos. El que exista mayor núme­
ro de Celulas de Leydig no debe permitirnos su­
poner que también está elevada su función. 

WYss planteó el problema de si en aquellos 
casos de enfermedad de Steinert en los que se 
E:ncontraban en el testículo células intersticiales 
normales o atróficas no mostrando por tanto 
ｾｾ｡＠ elevación de gonadotrofinas, se trataba de 
h_ra forma de atrofia testicular, es decir , de un 
t lpogonadismo secundario (fig. 4) . No obstan­
pe, WYss rechaza esta opinión como improbable, 
ﾡｾﾡ﾿ ｾ ･＠ difícilmente puede suponerse que una e 
de ｨｾ ｊ ｣｡＠ enfermedad llevase a diferentes formas 

1P0gonadismo. El cree que el síndrome de 

Klinefelter consiste solamente en una forma de­
finida o estadio definido de la esclerosis tubu­
lar primaria. Lo esencial es la atrofia primaria 
con transformación esclerética de los túbulos y 
con la desaparición del epitelio germinativo. De­
pendería del estado evolutivo de la enfermedad 
el que las células de Leydig estén normales, mul-

Frg. 1>. ¡.;nfermo S. \Valter·. 1918. Distr·ofia miotónica. \' ren­
tre en batracio. 

tiplicadas, disminuidas o totalmente atróficas. 
En el criptorquismo artificial y en la irradiación 
roentgenológica de los testículos desaparecen 
los conductos testiculares mucho antes de que 
estén afectadas las células de Leydig (HELL-ER 
y NELSON). Las células intersticiales ·de Leydig 
muestran en estos estadios hasta excrescencias 
focales como en el clásico síndrome de Klinefel­
ter. WYSS mantiene el concepto de que los es­
tadios con atrofia de células de Leydig sean 
cuadros avanzados de la enfermedad. En los in­
dividuos muertos por miotonía atrófica encon­
traron varios autores una amplia desaparición 
de células intersticiales (BF¡.,'l)y y BIXBY, ｓｔａｾﾭ
BURY y otros). Si se encuentra un testículo con 
meml:ranas basales y túnica propia ampliamen­
te engrosadas, esto no hablaría en favor de una 
degeneración primaria del testículo ni tampoco 
por un fallo del estímulo superior; tales cam­
bios histológicos faltan en el hipogonadismo se­
cundario (HOWARD y otros). Al mismo tiem¡:::o es 
preciso insistir que en nuestros casos de mioto­
nía distréfica faltan siempre los síntomas clíni­
cos de un hipogonadismo secundario en el sen-



.. 

142 REVISTA C'L!NIGA ESPAÑOLA 30 abriil957 

Udo de un panhipopituilarismo, ya que las fun­
ciones tiroideas y suprarrenales eran normales. 

H emos citado anteriormente que en la atro­
fia tubular primaria la secreción de gonadotro­
finas en la orina no está elevada sistemática­
mente y que tampoco existe siempre gineco­
mastia. 

KIINEFEL TER ha supuesto que ha de existir el 
fallo de una segunda hormona testicular, la in­
hibina (hormona X), para la aparición de la gi­
necomastia en el síndrome que lleva su nom­
bre, hormona segregada por las células de Ser­
toli. La inhibina no tiene solamente el papel de 
frenar la secreción de las gonadotrofinas, sino 

• ..... .. 
• • ..A 
• • , • ., . 1 • • ... .. . . , 
• ., .. ｾ＠.. 

• -.. , . '. 
1•'ig. 9. Enft•t·mo S. Vv'nlt<'t'. 1018. ｄｩｾｴｴﾷｮｦｩ｡＠ miotónica. Cua­
dro histológi<'O <1<' biopsia <le l!'Sticulo <ampliación lOO : 1 l, 

Coment:H·ios en el texto. 

también im¡:edir la acción andrógena en la glán­
dula mamaria. Cuando se suprime, aparece una 
elevación de excreción de gonadotrofinas en ori­
na y una ginecomastia. Como la existencia de 
la inhibina no es segura (HELLER y NELSON, 
PuRT y otros), la opinión de L ABHART es que la 
causa de la gineeomastia en el síndrome de Kli­
nefelter se debería a una producción aumenta­
da de estrógenos en las excrecencias de las cé­
lulas de Lcydig. Sin embargo, de esta forma 
quedaría inexplicado el fallo simultáneo de ac­
ción inhibidora de las sustancias estrógenas so­
bre el lóbulo anterior de la hipófisis y con ello 
el hecho de una excreción aumentada de gona­
dotrofinas en la orina. LABHART piensa en la po­
sibilidad de que puedan encontrarse sustancias 
con acción estrogénica, las cuales, sin embargo, 
no tendrían ninguna acción inhibidora sobre el 
lóbulo anterior de la hipófisis. En el primer 

caso citado de síndrome de Klinefelter podrí 
concertarse muy bien la curiosa fórmula ｨｯｲｾ＠
monal-17 - cetoesteroides normales, FSH no 
aumentado y secreción masiva de sustancias es­
trógenas en la orina-con la hipersecreción de 
estrógenos en las excrescencias de células de 
Leydig. En todo caso, no encontramos en nues­
tros enfermos ninguna sintomatología tumoral 
(tumor de la corteza su1-rarrenal) con secreción 
de estrógenos o una cirrosis hepática; esta úl­
tima lleva, por fallo de la función metabolizan­
te de estrógenos en hígado, a una ginecomastia. 
El encontrarse con 17-cetoesteroides aumenta­
dos en la orina de este caso, hablaría también 
en el sentido de una producción elevada de an­
drógenos por las excrescencias de células de 
Leydig. También en este caso y en las mismas 
circunstancias hubi2ramos encontrado una ex­
ｾｬｩ｣｡｣ｩ￳ｮ＠ de la no elevada secreción de gonado­
trofinas en la orina. 

WYss considera. en consecuencia, el síndro. 
me de Klinefelter como una forma especial de 
una atrofia tubular testicular· primaria. Decisi­
vo sería la atrofia r rimar·ia y la hialinización 
de los conductos scminal0s con azooes1,ermia. 
I. as células de Le.vdig piCden ser, según el esta­
dio evoluth o de la enfermedad, hiprrtróficas. 
normales o atróficas; el estado funcional de la> 
células de Leydig y su producc1é n U(' andróge­
nos y estrógeno!i es decisi\'o ｰ｡ｲﾷｾ＠ la cantidad ､ ｾ＠

sccrecién de gonadotrofinas y de los 17-cetoes­
tcroidcs en la orina. 

Todos estos problemas no están todavía acla­
rados; será un privilegio de ｵｬｴ･ｲｩｯｾ･ｳ＠ investi­
gaciones, en el terreno de los estudws hormo­
nales, de análisis histológicos e histioquímicos, 
llevar más luz a esta cuestión tan confusa . 

Nuestro trabajo tiene el fin de mostrar cómo 
en ¡:atología se descubren siempre nuevas cone­
xiones y relaciones más profundas. Los casos 
descritos permiten la conclusión de que en el 
síndrome de Klinefelter aparecen atrofias mus­
culares y que la distrofia miotónica puede _ser 
acompañada por el clásico síndrome de Klme· 
felter. De esta manera, un cuadro clínico de la 
neurología entra en relaciones más estrechas Y 
profundas con uno de la endocrinología. 
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