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radiodermite pour recouvrir la surface sanglante
opératoire. Les résultats ouf été compléetement
satisfactoires démontrant que dans ce genre de
greffes, toujours les plus délicates et d’enraci-
nement plus difficile, il est possible d'emplo-
ver la méthode indiquée ainsi que chez celles
d'épaisseur inférieure. L.'étude histologique de
plusieurs petites biopsies réalisées avec des ins-
truments électriques rotatoires a facilité de plus
grandes précisions sur le mécanisme d'adhéren-
ce et enracinement. La “méthode ouverte" offre
d'amples possibilités pour une connaissance pro-
fonde de la biologie des greffes et pour perfec-
tionner les procédés actuels. La confirmation
des résultats obtenus, avec une statistique suf-
fisante, representerait sans aucun doute, un
pourcentage supérieur de succés des greffes de
[eau totale.

SINDRCME DEL HOMBRE TIESO
(Stiff-Man).

D, BRAGE.

Docente libre de Neurologin
Facultad de Medicina de Buenos Aires
Hospital Alvear. Sala XV, Clinica Neurologica,

INTRODUCCIOIN.

El espasmo doloroso dentro de una contrac-
tura muscular generalizada y progresiva, sin
otra alteracién neurolégica que la hiperreflexia
osteotendinosa y excepcionalmente el signo de
Eabkinski, presentada en sujetos de diversas eda-
des desde los veintiocho a los sesenta afios, y en
donde los estudios radiolégicos muestran en la
mayoria de los casos signos de espondiloartro-
sis sin que se haya podido delimitar ni la natu-
raleza etiologica ni el mecanismo patogénico sin
que la anatomia patolégica de los casos estu-
diados haya aclarado el cuadro, constituyen los
hechos mas salientes del denominado sindrome
del hombre tieso. Se puede agregar que no se
conocen hasta ahora vinculaciones genéticas
evidentes y que el trastorno metabélico mas
constante ha sido la capacidad reductora de la
orina.

El espasmo muscular tiene al principio cier-
ta localizacién predominante en las piernas, cue-
llo, hombros y abdomen; no es continuo, sino
alternante, sin llegar a presentar una relajacion
auténtica; es doloroso y se desencadena por la
movilizacién voluntaria, por estimulos senso-
riales, psiquicos o fisicos, es decir, de cualquier
naturaleza.

Finalmente, es de presentacién espontanea y
la contractura generalizada de todos los muscu-
los del organismo condiciona un hombre espas-
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modizado y con motilidad reducida al minimo o
nula: de ahi el llamado hombre tieso (Stiff-
Man).

NUESTROS CASOS.

Dentro del sindrome del hombre tieso hemos
clasificado a estos dos pacientes observados en
1652 y 1857, respectivamente, y que dadas sus
caracteristicas clinicas creemos de interés dar
a conocer.

Caso 1. Paciente E. F., observado en 1952 a los cin-
cuenta y dos anos de edad (Policlinico de Lanus. Servi-
cio de Neurologia). Su enfermedad comenzdé en 1947,

cinco afios antes de su observacién, con dificultad para
la marcha con rigidez de ambas piernas. En ese enton-
ces le diagnosticaron tétanos en una guardia hospitala-
ria, v luego de internado y de exhaustivos examenes solo
encontraron ligera artritis de columna. Le trataron con
los elementos usuales para escs afecciones, pero su cua-
dro progresé eén doce meses hasta hacerle imposible do-
blar el tronco ¥y mover las piernas por la intensa rigidez

Fig. 1.—Caso 1.» A) Rigidez facial.

muscular. Relata el paciente que se encontraba cada dia
méas “varado'. Simultdneamente encontrd que su des-
treza manual disminuia y que le era imposible levantar
los hombros. En las radiografias de columna se halld
espondiloartrosis a dominio cervical; le efectuaron mie-
lografia para descartar compresiéon medular, que fué
normal. Su rigidez fué en aumento, presentando por
momentos espasmos musculares de diversas zonas que
le producian dolor insoportable, “como si le acalambra-
ran las entranas”, y que se desencadenaban por cual-
quier estimulo, principalmente cuando estaba emocional-
mente inestable: de ahi que los presentara en los exé-
menes médicos. Produciéndole esa hiperespasmodicidad
la caida al suelo en varias oportunidades, luego presento
su rigidez cérea. En un Servicio de Neurologia le diag-
nosticaron primero paramioclonus multiple, luego mio-
tonia atipica y finalmente pensaron en un sindrome de
descerebracién. Asi llega al estado actual. Hombre de
constitucién atlética, bien nutrido, pero flaco exagerado.
Hallux valgus bilateral. Dectibito dorsal, obligado port
su completa rigidez, que le impide cualquier movimien-
to, e incapacidad para el desplazamiento con hipertono
muscular intenso (1 h.). La incorporacién, la estacién de
pie ¥ la marcha, imposibles de efectuar. Contractura
muscular generalizada con extension del cuerpo y miem-
bros inferiores y de hombro y cuello. La cara, con suf
miusculos en contraccién (un afio), pero menos exage-
rada que en los restantes musculos. La rigidez se alter-
na con periodos de aparente decontraccién, los que st
siguen de espasmos dolorosos. Los musculos de manos
y pies, también contracturados, siendo llamativa la ex-
tensién de los mismos. Rigidez invencible a las mani-




Tomo LXXI1I
NUOMERO 1

obras de movilizacion pasiva. Reflejos osteotendinosos
vivos con marcada exageracion en todos los sectores,
pero con dominio rotuliano. Reflejos de alargamiento,
acortamiento, de apoyo positivo y negativo, asi como
pruebas de Magnus-Klein y de Russel-Brain, fueron ne-
gativas.

No se encontraron respuestas a la bisqueda del refle-
jo de Babinski y del reflejo de Hoffmann, no indieandc
los restantes reflejos ni pruebas de aptitud motora indi-
cios de lesién piramidal. Reflejos abdominales, imposi-

bles de explorar por la contractura, Pares craneanos, in-

2. —Caso 1» B) Obsérvese la contractura del tronco y

Fig
la posicidn espasmddica de los dedos de la mano

muslos y

demnes. Sensibilidad objetiva sin particularidades. Sen-
sibilidad subjetiva con crisis algidas sin aspecto de dis-
tribucion troncular ni radicular, sino difusa en la region
de la contractura: es como si le “mordieran adentro,
como si fuera un fuerte calambre"”. Sensorialidad, gno-
sia, praxia, sentido espacial y lenguaje, intactos. Psi-
quis, normal.

Electroencefalograma, con caracteristicas normales.

Metabolismo basal, 4+ 5 por 100, Pruebas vestibulares,
normales. Fondo de ojo: Ligera ateroesclerosis. Estudio
cardiovascular, normal. Por el estudio radiolégico no se
evidenciaron contracturas ni espasmos de visceras ab-
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Fig. 3.—Caso 1.» C) Rigidez de los miembros inferiores

dominales, pero si del diafragma a dominio derecho.
Examen eléctrico de musculos sin variaciones cualitati-
vas, observandose por momentos en las crisis reaccion
tonica galvdnica de los sectores mas lesionados, Las
pruebas con prostigmina y curare, sin variantes cuanti-
tativas ni cualitativas. Miografia en el momento de los
espasmos: Contractura isorritmica ténica, semejando el
tipo de contractura isquémica. Pruebas de circulacién
periférica y de rendimiento capilar, normales. El exa-
men de liquido cefalorraquideo, sin variaciones patol6-
gicas. En sangre, exdmenes metabélicos lipidicos, hidro-
carbonados y proteicos, normales. Tonograma y reserva
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alcalina sin variantes patolégicas. Hepatograma, nor-
mal. Prueba de actividad y rendimiento miometabélico
con sobrecarga de creatina y glicocola, sin alteraciones
dignas de mencién. Exdamenes de orina, normales. He-
mocitograma con ligera anemia hipocrémica. Biopsia
muscular (doctor IT01Z). Musculos deltoides y gemelos:
En todos los preparados llama la atencién la tendencia
a la homogeneizacion fibrilar con algunas bandas cola-
genas a predominio periarteriolar. Ligera infiltracién de
perimisio interno, pero la movilizacién mesenquimal es
normal. Vasos y nervios con discreta hialinosis. Puede
considerarse a estos musculos como de aspecto senil, sin
que pueda delimitarse un tipo degenerativo o inflama-
torio definido.

El estudio radiolégico evidencié signos ligeros de es-
pondiloartritis anquilosante generalizada con dominio
cérvicodorsal. Marcada hipertrofia de cabeza de primer
metacarpiano bilateral. Craneo, ligera hiperostosis fron-
tal interna. Térax y abdomen, normales, Encefalogra-
fias, normales, Terapéutica: Se utilizdé cortisona, anti-
flogisticos, Tolserén v drogas curarizantes, todas apli-
cadas sin ningun resultado. El paciente, en vista de la
inoperancia terapéutica, se retiré del hospital y no se
tuvieron mas noticias del mismo.

Caso 2. R. I, de setenta y un anos. Cama 33. Sala
XV. Hospital Alvear. Estibador de puerto. No tiene an-
tecedentes heredofamiliares de afecciones idénticas o
distintas a la de su padecimiento actual. A los catorce
afios de edad, traumatismo en hemitérax izquierdo. A
los veinte afios, chancro sifilitico, que trataron no preci-
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Fig. 4—Caso 2 A) Crisis de espasmo doloroso. Obsérvese

el hallux valgus,

sa como ni cudnto tiempo. Regular bebedor de vino:
promedio, un litro diario. A veces, bebidas alcohélicas
de otro tipo. Dice fué operado hace cinco anos de su co-
lumna cérvicodorsal (de Cl1 a D1, incision operatoria).
No precisa la naturaleza del proceso, pero algunos ele-
mentos hacen pensar que le efectuaron la exploracién
en busca de alguna protrusion discal.

Enfermedad anctual.—Hace veinte afios comienza a no-
tar dureza de los misculos y falta de habilidad para los
movimientos de destreza con presencia de calambres
que cada dias se intensificaban mads; se presentaban en
las piernas en un principio. Luego, contracturas de tron-
co y hombros y, finalmente, de antebrazos. Progresiva-
mente el endurecimiento de las piernas se intensificaba
hasta impedirle caminar en determinados momentos.
Se alternaba esto con espasmos generalizados de sus
musculos, que le impedian quedarse quieto. Estas con-
tracturas se desencadenaban con cualguier estimulo, aun
por el roce de las sabanas, intencién de efectuar movi-
mientos y hasta por una emocién sibita. La peoria de
su estado fué progresiva y no encontré luego de la ex-
ploracién quirtrgica de su raguis ninguna mejoria.

Estado actual—Enfermo con extrema rigidez por hi-
pertonia muscular generalizada que le impide toda mo-
tilidad, aun los movimientos mas elementales. Colocado
de pie se mantiene, tomandose con gran dificultad de
los barrotes de la cama. Desviacién lordética y cifética
lumbodorsal. Pies con hallux valgus bilateral. Al me-
nor movimiento local o a la excitacién sensorial, brusca
contractura espasmddica, predominando en regién an-
terior del muslo, que le obliga a contraer su facies por
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el dolor, que dice ser inaguantable. El los compara a los
calambres y a verdaderas punfialadas. A veces se presen-
tan en los brazos, en el sector muscular de pared abdo-
minal ¥ en el diafragma. Dice el paciente que a veces
estos espasmos le han impedido ver bien o le han produ-
cido diplopia. Nosotros buscamos el fenémeno ocular,
pero no se observé nada anormal. Decubito dorsal, obli-
gado; enfermo con contractura a dominio en los muscii-
los del muslo con rigidez generalizada. Presenta en los

Fig. 5.—Caso 2« B) Falta de signo de Babinsk

sectores sometidos a movilizacién activa, o estimulos fi-
sicos como la percusién, una respuesta hiperespasmo-
dica v dolorosa.

La posicién que adopta el cuerpo es la de extension
de los miembros inferiores, y en menor grado flexiéon de
los superiores, alternando con la extensién, contractura
de los musculos de la gotera vertebral, ¥ mostrando el
paciente flexién ventral de la columna. La movilizacién
pasiva no puede efectuarse en los miembros inferiores
Yy Si en los superiores con gran esfuerzo. La motilidad
activa y fuerza, considerablemente reducidas. Reflejos
tendinosos exagerados sin clonus ni Babinski. No exis-
ten reflejos de enderezamiento, alargamiento, apoyo po-
sitivo ni negativo. No existen signos meningeos ni de
descerebracion. Percusiéon columnaria con respuesta di-

Fig. 8.—Caso 2./ C)

fusa de flexoventroaducecién de muslos. Reflejos abdomi-
nales, imposibles de explorar por la contractura de pa-
red. Reflejos cremasterianos, presentes. No existen tras-
tornos sensitivos objetivos, y los subjetivos son en el mo-
mento de las crisis de hipercontractura. Pares craneanos,
indemnes. Al examen eléctrico, hiperexcitabilidad galva-
no-farddica. Biopsia de misculo, sin signos llamativos
de lesiones, salvo ligera mioesclerosis compatible con la
normalidad. Radiografias de columna: Espondiloartro-
sis dorsolumbar. Restos de lipiodol de la mielografia en
el fondo del saco subaracnoideo. Radiografia de res-
tantes sectores, salvo el hallux valgus bilateral, con
marcada hipertrofia de cabeza de metatarsiano, nada
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de particular, Liquido cefalorraquideo, normal. Exame.
nes de glucemia y sobrecarga de Exton Rose, calcio, fog-
foro, sodio, potasio y fosfatasa, sin alteraciones. Prue.
bas de sobrecarga creatinica y glicocola en examenes ep
sangre y orina, normales. Metabolismo basal, -+ 10 por
100. Hepatograma y reserva alecalina, normales. Exa-
men psiquico, sin dlteraciones. La tunica terapéuticg
efectiva fué el 13,155 (Ciba) (di-clorhidrato de hidrazinoe-
2-bis dietilamino-4-6-triazine-1-3-5), a dosis de 800 mi-
ligramos diarios. Comprimidos de 100 mg., que mejors
la rigidez y los espasmos

CONSIDERACIONES SOBRE ESTOS DOS CASOS.

1." La edad de comienzo ha sido de cuarenta
y siete y cincuenta anos, respectivamente, sien-
do los dos casos del sexo masculino. 2.” No tie-
nen antecedentes heredofamiliares patologicos

Fig. 7..-Caso 2,© D) Luego de grandes dosis de un inhibidor
polisinaptico medular,

similares o dispares al sindrome del hombre tie-
so. 3. Uno de los casos presenta antecedentes
luéticos. 4.* La evolucién del cuadro fué de dos
anos en uno y de diez afios en otro. 5.” Los sin-
tomas iniciales fueron dureza de las piernas, ca-
lambres y espasmodicidad, que le impedian al
principio los movimientos de destreza y luego
hasta el mas grosero acto de movilizacién. Co-
menzaron por los muslos y piernas, tomando lue-
go tronco, cuello, hombros y brazos hasta com-
prometer el movimiento de las manos y también
de los pies. La contractura generalizada se se-
guia al menor intento de movimiento o excita-
cién de naturaleza fisica, sensorial y a veces psi-
quica de crisis contracturales dolorosas, en don-
de se exageraba el hipertono. No hubo dominan-
cia de las alteraciones descritas, en forma nota-
ble, en ninguno de los dos casos. 6. En el pri-
mer enfermo existia participacion facial. 7. En
el primer caso hubo hiperextensién generaliza-
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da; en el segundo la flexion del tronco era lla-
mativa. 8., En ambos casos existia hiperrefle-
xia osteotendinosa sin Babinski ni sucedaneos
9." No existian trastornos de la sensibilidad, sal-
vo las crisis dolorosas durante espasmos que se
injertaban en la contractura generalizada a do-
minio de miembros inferiores. 10, Los reflejos
abdominales no pudieron ser explorados por las
contracturas. 11. Kl estado psiquico era normal
en ambos casos. 12. Espondiloartropatia en am-
bos, pero mas exagerada en el segundo caso. Ha-
llux valgus en los dos pacientes. 15. No tenian
trastornos humorales (calcio, fosforo, potasio,
sodio, cobre, céluloplasmina, proteinas, etcétera.
14. No reducian la orina, ni tenian hipergluce-
mia ni aumento del nitrégeno no proteico. 15. Li-
quido cefalorraquideo normal en los dos casos.
16. Las pruebas de sobrecarga glicocdlica y de
fijacion de creatina fueron consideradas dentro
de lo normal. 17. No hubo en los examenes eléc-
tricos de musculos nada notable, salvo cierta fi-
brilacion y tendencia tonica mantenida galvano-
faradica. 18. El diagnostico mas frecuente que
le efectuaron al primer paciente fué el de lesion
del tegmento extrapiramidal. Al segundo caso se
operd con sospecha de compresion medular, por
lo que se le efectud una amplisima laminectomia
cervical. La biopsia muscular no aclaro el cua-
dro. 20. Las pruebas con curarizantes y antico-
linestearasicos no identificaron el proceso con
afecciones que muestran alteraciones de la
placa mioneural. Pero las sustancias que ac-
tian sobre los reflejos polisinapticos medulares
(13,155 Ciba o diclorhidrato de la hidrazina die-
tilamino tiazina) morigeran la rigidez. 21. Los
dos pacientes han sobrevivido al momento ulti-
mo de observacion cinco y veinte anos, respec-
tivamente. El primero no concurrié mas al hos-
pital y no supimos su ulterior evolucion; el se-
gundo esta internado.

CONSIDERACIONES SOBRE EL SINDROME DEL HOM-
BRE TIESO.

En 1956, F. P. MOERsCH y H. W. WOLTMAN se
ocupan del sindrome del hombre tieso en un tra-
bajo publicado en los Proc. of the Staff Meetings
of Mayo Clinic, 31, 15, de julio 25, de 1956, en
la pagina 422, bajo el titulo de ‘“Progressive
Fluctuating muscular rigidity and spasm”
(Stiff-Man Syndrome) (Report of a case and
some observations in 13 others cases). El pri-
mer caso conocido de este al parecer raro sin-
drome pertenece a SUMMER, que en 1924 lo des-
cribié en un campesino de cuarenta anos. En el
ano 1956, o sea en el que MOERSCH y WOLTMAN
describen su trabajo, se conocian 14 casos en
treinta y dos anos. Si los sumamos a los dos ob-
servados por nosotros, y que presentamos, lle-
gamos a 16 en total en treinta y cuatro anos, a
punto de partida del primer caso descrito.

El paciente antes citado no tenia anteceden-
tes familiares de afecciones posiblemente vin-
culadas a las suyas. Era un hombre de habito
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migranoso con fuertes cefaleas a los ocho anos
y a los veinticuatro. Padeci6 de un episodio
febril, al que no vincula a un proceso .ence-
falitico. Asunto éste que tiene enorme impor-
tancia para la dilucidacion patogénica, como
luego veremos. Los primeros musculos que se
mostraron rigidos y con espasmos dolorosos fue-
ron los de la pierna y luego los del cuello y hom-
bros. Los ruidos y movimientos desencadena-
kan los espasmos. Los reflejos de estiramiento
eran normales, a igual que la respuesta a la ex-
citacion plantar (no existia Babinski). Se en-
contré moderada artritis hipertrofica de colum-
na vertebral con cifosis cervical. El liquido ce-
falorraquideo era normal, observandose una he-
morragia atribuida a la puntura. No se hizo
diagnéstico, y los tratamientos a base de sedan-
tes (barbituricos y bromuros de magnesio) no
fueron efectivos. Examinado en 1827 presentd
un aumento de la rigidez y de la frecuencia de
los espasmos dolorosos.

Del analisis de los casos revisados por
MOERSCH y WOLTMAN se deduce la gran simili-
tud clinica con el enfermo recién analizado.

De los 14 enfermos examinados de 1924 a
1655, diez eran hombres y cuatro mujeres; el pe-
riodo de edad de comienzo oscilaba de veintiocho
anos a cincuenta y cuatro, con un promedio de
41,5 anos. Siendo la edad media de visita a la
clinica de cuarenta y tres anos. Se conocid la
evolucion ulterior en 11 casos, de los cuales sie-
te vivian y cuatro habian muerto. La duracion
de la vida desde la iniciacion de la enfermedad
en estos cuatro muertos oscilaba de los seis a
los quince afios con un promedio de nueve anos.

La duracién de la enfermedad de los pacien-
tes vivos oscilaba desde los dos a los catorece
afos, con un promedio de £,5 anos.

El diagnostico previo fué variado y nos dice
de lo dificultoso que resulta la exacta ubicacion
nosolégica en los primeros estadios de la enfer-
medad. Muchos fueron considerados pacientes
funcionales y en alguno llegaron hasta la apli-
cacion de electroshock. En cinco casos se pensd
estar frente a neurosis y se les efectud psicote-
rapia y en uno hipnosis. Cinco fueron considera-
dos como afectados de tétanos cronico, dos de
distonia de torsion y tres de artritis. En un caso
aplicaron suero antitetanico.

Para que comprendamos mejor el porqué de
estos variados diagnésticos, recordemos que los
sintomas iniciales de los pacientes en los que se
han producido esos diagnosticos han sido exclu-
sivamente los de rigidez y espasmo muscular
(que eran evidentes en 11 casos). En referencia
a los sintomas iniciales mostrados por algunos
pacientes tenemos el dolor; otros sentian retor-
tijones musculares que les tiraban al suelo, don-
de se revolcaban. Cuando se producen los espas-
mos generalizados el enfermo cae al svelo com-
pletamente rigido con mostraciéon de distorsion
troncal. Los musculos del abdomen se ponen
como una tabla. El atague de la enfermedad en
diez casos fué en el decurso de varios meses,
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pero en dos casos la evolucion fué subaguda,
instalandose en dos semanas, y en otros dos ca-
sos en pocos dias, es decir, agudlsmla El co-
mienzo es genera]mente simétrico y lo hace en
la gran mayoria de los casos por la raiz de los
miembros inferiores, pero han existido pacmn—
tes de comienzo por una pierna. Los primeros
musculos alterados fueron en seis pacientes los
del tronco, en cuatro los del cuello y hombros y
en cuatro los musculos de la pierna. Las manos
y los pies se alteran, pero sus musculos lo es-
tan menos que los anteriores, permaneciendo ge-
neralmente los musculos faciales indemnes. En
dos existieron espasmos de los musculos tora-
cicos con produccion de dificultad respiratoria.

El examen neurologico de ocho casos de los
14 evidenci6 extrema rigidez y en seis rigidez
moderada. Los reflejos osteotendinosos estaban
mas exagerados en los miembros inferiores. La
busqueda del Babinski fué normal en nueve ca-
sos y en cinco casos positiva. La respuesta, uni o
bilateral. El reflejo de Hoffman se encontr6 en
uno de los pacientes. Los reflejos abdominales,
en cuatro casos fueron normales; en tres esta-
ban disminuidos; en tres no se obtenian y en
cuatro no eran definidos.

La sensibilidad estaba intacta en sus aspec-
tos objetivos, salvo el que presentd hipereste-
sia del territorio de la V lumbar. No se vieron
trastornos esfinterianos sino en el caso con di-
ficultades para orinar. El estado mental per-
manecié indemne, hecho que nos llama la aten-
cién en aquellos casos que se inculparon de pa-
decer procesos psicogenos.

Las radiografias ensenaron procesos espon-
diloartropéticos, a veces severos. En los hallaz-
gos de laboratorio se encontrd una reduccion de
la orina en tres. Pero con glucemia normal, uno
de estos pacientes presentaba ataque de gran
mal y otro de petit mal. El metabolismo basal
mostré aumentos en cuatro casos, alguno de los
cuales aleanz6 cifra de mas 77 por 100. Este au-
mento no se considera de origen tiroideo, sino
debido a la hiperactividad muscular. El liquido
cefalorraquideo era normal en los casos estudia-
dos, pero a pesar de ello se efectuaron mielo-
grafias en dos casos y hasta se lleg a la lami-
nectomia. La electromiografia y la anatomia
muscular fueron en dos casos estudiados nor-
males. Estudio anatomopatolégico se hizo en un
paciente de cuarenta y ocho afios que habia pa-
decido la enfermedad por diez afios y cuya in-
ternacion se efectud por su diabetes con estado
de coma instalado veinticuatro horas antes. El
cerebro estaba normal: la médula espinal no se
estudié. Anos antes habia sido examinado y no
presentaba su diabetes, y como la rigidez mus-
cular comenz6 con diez afios de anterioridad, es
evidente que la diabetes fué ulterior a su cua-
dro muscular.

Herencia morbosa desconocida, en uno de los
casos el padre estaba afectado de espasmodici-
dad de piernas, pero cuya causa no se conocia.

La etiopatogenia que algunos consideran
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como mas factible es la dismetabdlica; otrog
creen en una afeceién extrapiramidal, como lag
del tipo hepatolenticular, Los tratamientos efec-
tuados en esos pacientes fueron sedantes, bro.
muros, pentobarbital, fenobarbital, formalde.
hido, cloropromazina, magnesio, miorrelajado-
res, antiespasmodicos tipo flexin, que en dos
casos no dié resultados definitivos para los ob-
servadores, eso sin considerar los E. S. realiza-
dos en un paciente; en un caso de estos enfer-
mos se efectud antitoxina tetanica.

Con este analisis, v con el relato de los pa-
cientes por nosotros observados, presentamos
un estudio comparativo de los 14 casos descri-
tos y de estos dos nuevos pacientes.

DEDUCCIONES.

Tenemos, pues,
mos observado,
cas hereditarias.

Nos llama la atencion la normalidad neurolé-
gica. Salvo una exagerada rigidez muscular con
espasmos dolorosos, (Normalidad neurologica a
nuestros hallazgos, porque de alguna forma
debe explicarse ese severo trastorno funcional
de los musculos.)

El M. B. aumentado puede atribuirse a la hi-
peractividad muscular.

Falta de trastornos metabdlicos constantes
como para explicar el sindrome por cambios en
este sentido, salvo que fueran dismetabolias de
sectores no explorados.

Liguido cefalorraguideo normal.

Indemnidad anatomopatologica y metabodlica
muscular, a pesar del estado de anormalidad
funcional en que se encuentra.

Falta de relacion disfuncional en las pruebas
curarizantes y del prostigmin, asi como de la
exploracion eléctrica muscular. Pero respuesta
al uso de sustancias que inhiben los reflejos
polisinapticos medulares en el segundo caso
nuestro.

Hallazgos radiolégicos casi constantes de es-
pondiloartrosis columnaria.

Inoperancia habitual terapéutica, salvo la fa-
vorable respuesta al flexin a los inhibidores me-
dulares polisinapticos, que son de efectos sor-
prendentes.

En un caso, el tinico estudiado, la anatomia
patolégica no enseii¢ alteraciones encefalicas.
No se han efectuado estudios de médula espinal
o de nervios periféricos.

Los mecanismos considerados para explicar
el cuadro fueron:

a) Trastornos psiconeuréticos.

b) Afeccion extrapiramidal tipo distonia de
torsiom.

¢) Tipo afeccion extrapiramidal lenticular o
la hipertonia mioclénica.

d) Tétanos croénico.

e) Alteraciones musculares del tipo miocon-

tractural emparentada con ciertas formas de la
miotonia.

que no se han descrito, ni he-
aparentes alteraciones genéti-
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f) Capitulo aparte merecen las considera-
ciones que se refieren a las posibles vinculacio-
nes de la espasmodicidad muscular con las es-
pondiloartrosis columnaria.

Y en este ultimo aspecto nos preguntamos:
1.2 ; Es primitiva la alteracion muscular y la de-
generacion espondiloartrosica una consecuencia
de ese estado? 2." ;Son procesos simultaneos?
(la alteracion muscular y el columnario); y
3.2 ; El estado muscular es debido a alguna mo-
dificacion que por via autonoma (amielinica)
tiene que ver con los factores que condicionan
la contractibilidad muscular estriada.

Ninguna de estas causas o mecanismos in-
culpados o relacionados cuenta con suficientes
elementos de su parte como para aceptar tal o
cual etiologia o patogenia para la afeccion, asi
como para emparentarla, proceso determinado
del neuroeje o de otro determinado de la eco-
nomia.

Baste recordar la diversidad de diagnosticos
efectuados en estos enfermos para darnos cuen-
ta del pleomorfismo inicial de los sintomas que
impiden aceptar a tal o cual diagnostico.

Si consideramos la distonia de torsiéon (falsa
distonia muscular deformante) como lo quiere
el editorialista de British M. J., 2, 1.478, 1958,
vemos que estos casos de Stiff-Man no mues-
tran sino en ciertos estados accionales sintomas
distorsivos y no son comunes ni frecuentes, sal-
vo que considerara el caso de una forma no ti-
pica. En cuanto a la anatomia patologica conoci-
da hasta ahora, muy poco podria aclarar el pro-
blema, ademas de que tampoco existe unanimi-
dad en los hallazgos anatomopatolégicos de los
casos de distonia de torsién. En el paramioclo-
nus multiple puede existir hipertonia, pero las
mioclonias son infaltables y cesan con los movi-
mientos.

Con el sindrome de alteracion hepatolenticu-
lar tampoco las cosas no son convincentes; nc
sabemos se hayan descrito alteraciones del he-
patograma, del metabolismo del cobre de la ce-
ruloplasmina, de la reactividad mesenquimal
frente a los metales pesados, de la hiperamino-
aciduria, etc., en el sindrome del hombre tieso,
y tampoco nosotros la hemos encontrado en los
dos casos que presentamos. Ademas, los facto-
res geneticos, que tanto papel juegan en la ma-
voria de los cuadros hepatolenticulares, tampo-
co se han visto actuar hasta ahora en los casos
de S. H. T. En la hipertonia mioclonica, en al-
gunos periodos pueden existir sintomas que de-
ban analizarse, como pasa con las contracturas,
pero la existencia de mioclonias aclara inmedia-
mente el panorama. Con los cuadros musculares
secundarios a alteraciones de la placa mioneu-
ral por cambios de la relacion calcio-fésforo, es
decir, el tétanos de hiperexcitabilidad neuromio-
geno, no tiene nada en comin ni en los aspectos
eléctricos, quimicos, ni clinicos generales, sector
este 1ltimo donde a veces puede presentar algu-
na confusion. En ese aspecto merece descartar-
se el tétanos infeccioso en los pacientes que se
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ven por primera vez y en donde no se conocen
sus antecedentes evolutivos. Con los cuadros
mioténicos no existen similitudes sino sintoma-
ticas en ciertos estadios, pero las pruebas de
sustancias que interfieren la placa mioneural
permiten efectuar una diferenciacion con los
procesos mioténicos mas conocidos de la clini-
ca. El espasmo doloroso es quiza el signo dife-
rencial mas notable junto a los factores ano-
tados.

La diferenciacion con los sindromes muscu-
lares miodistroficos a componente tonico es ele-
mental cuando la distrofia se patentiza; quiza
en los periodos iniciales sea mas dificultoso.

Con afecciones que alteran la via piramidal,
principalmente aquellas de localizaciéon medu-
lar, pueden encontrarse dificultades, principal-
mente cuando se presentan signos indicadores
de piramidalismo en algunos pacientes con S.
H. T. Pero el resto del examen neural, conside-
rando los diversos sectores lesionados, y el de-
curso evolutivo. asi como falta de sintomas que
evidencian la disfuncion medular, permiten, lue-
go de un cuidadoso examen en el que no deben
escatimarse estudios auxiliares, arribar a una
mejor interpretacién del cuadro. Sabemos, como
un elemento que valoriza dicha observacion, el
hecho de que los cuadros de “hombre tieso” mas
contracturados se han escapado de mostrar el
Babinski v el Hoffman y otros signos de lesion
piramidal. La confusién con las lesiones pira-
midales, secuencia de compresiones medulares,
tiene a los elementos anotados otros que se le
pueden sumar, como es la falta de sintomas ob-
jetivos de la sensibilidad, de trastornos esfinte-
rianos, de alteraciones del liquido cefalorraqui-
deo y de variantes radiologicas simples y con-
trastadas.

Si se trata de descartar lesiones piramidales
en otros sectores, no esta demas que recorde-
mos que algunos de estos pacientes fueron con-
siderados como tegmentales y mas precisa-
mente hasta como secundarios a alteraciones
del nicleo rojo. No escapan las lesiones de la
zona reticular a ser posiblemente inculpadas de
participar en la patogenia del sindrome H. T.

Las alteraciones psicégenas han sido conside-
radgs como actuantes en algunos de estos pa-
cientes v la teranéutica ha llegado hasta el elec-
troshock, pasando por la psicoterapia y los se-
dantes.

Eso no quiere decir que debamos descuidar el
aspecto psiquico, no tanto para inculpar a la
produccion del sindrome cuanto a la reaceion
que sobreviene ante la desesperante situacion
invalidante, ror un lado, v la falta de criterios
univocos por los médicos consultados y la se-
cuente inoperancia medicamentosa, por el otro.

Eso sin contar el espasmo doloroso, que por
momentos se hace insoportable v que les crea
a estos enfermos una vida angustiosa, temero-
sos de moverse o de ser sometidos a cualquier
estimulo, porque ellos desencadenan los espas-
mos algidos.
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El diagnostico diferencial con las espondilo-
artropatias se somete al criterio antes enuncia-
do de las vinculaciones entre el proceso muscu-
lar y la lesion vertebral en cuanto a las relacio-
nes que pudieran entre si tener estas afeccio-
nes. Por ello, merece recordarse el cuadro de le-
sion medular, y mas especificamente piramidal,
que se observa en las espondiloartropatias, sin
que haya podido delimitarse la naturaleza inti-
ma del proceso que los relaciona. También la al-
teracion de los mecanismos de contraccion y des-
contraccion muscular a las lesiones vertebrales
tiene que ser tenida en cuenta. Si se debe a va-
riantes vasculares directas o indirectas por me-
diacion auténoma que actian sobre la médula y
las raices, y también sobre los musculos, o di-
rectamente cambios autonomicos que influen-
cian el sentido neural, es asunto que se adentra
dentro de la patogénesis del sindrome del hom-
bre tieso.

Para cada una de estas posibilidades debemos
recordar las siguientes consideraciones: 1. Que
se conocen severos cuadros contracturales que
no tienen ninguna vinculacion vertebral. 2. Que
se han visto severas espondiloartropatias sin le-
siones funcionales ni estructurales de los muscu-
los. 3.¢ Quiza la diasautomosis, si existe en estos
pacientes, puede alterar el sentido trofico, por
un lado, y lesionar la columna y la funcion, por
el otro, produciendo el espasmo muscular y la
contractura. Luego, en el curso de la enferme-
dad, estos circulos se cierran y no pueden sepa-
rarse en la intrincacién sindrémica.

Por ello, el analisis del diagnéstico diferen-
cial cuando no se conoce ni la etiologia ni la pa-
togenia de un sindrome se intrincan haciendo
capitulos inseparables.

Deben ahondarse los estudios de estos pacien-
tes, despintandolos primero clinicamente, y lue-
go efectuar exhaustivos analisis de todos los ele-
mentos que en el orden anatomopatolégico, fisi-
co y humoral se adentren en el intimo proceso
de la contractura muscular.

Pero sea alteracion primitiva central o peri-
férica, hechos ambos posibles, no sabemos si s
trata de variantes funcionales de los sectores
aferentes o eferentes de las mismas. Quiza exis-
ta un cambio en los umbrales de sensibilidad de
los sistemas encargados del tono postural y los
sindromes sean la exteriorizacion de una modi-
ficacion difusa, y no siempre reversible, del
“stretch reflex”.

Seria entonces el musculo intrafusal, que, con-
traido, disminuye la compresion ejercida sobre
el huso muscular y éste se adapta a una mas
facil respuesta frente a la distension. Si esa hi-
potética variante proviene de los sistemas celu-
lares gamma aferentes de las astas anteriores
de la médula o de sus vinculaciones con las or-
ganizaciones suprasegmentarias, plantea otra
incognita,

Eso sin contar la difusion del estimulo que
efectuarian los sistemas de agrupamientos si-
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napticos de las astas anteriores de la médula de]
tipo alfa, sea en su respuesta fasica o tonica.

La aplicacion para el sindrome del hombre
tieso de la sugestiva teoria de GRANIT seria la
tnica capaz de explicarnos esta expresion clinij-
ta sin un substractum conocido, que se exterio-
riza por la hipercontractura, en la cual por mo-
mentos se producen aumentos espasmodicos lo-
calizados que condicionarian el dolor al mediar
estimulos de diversa indole. Por lo tanto, podria
tratarse de la exteriorizacion de un sindrome
originado por diversas causas.

RESUMEN.

Se relata el sindrome del hombre tieso en dos
pacientes hombres, que sin antecedentes heredo-
familiares morbosos evidenciaron los primeros
sintomas de tiesura generalizada con presenta-
cion de espasmos dolorosos musculares a domi-
nio en muslo a los cincuenta y cuatro y cincuen-
ta y un anos, respectivamente. La contractura
generalizada no respetdo en el primer caso los
musculos faciales. Este paciente fué considera-
do un sindrome de nucleo rojo, tétanos croni-
co, pitiatico, ete, Comenzé la afeccion por los
musculos de las piernas, luego se generalizo en
cinco anos y fijé al paciente en extension: al es-
tudio radiologico se encontré espondiloartrosis.
Los estudios L. C. R. como de sangre (idnico,
proteico, creatina y glicocola) fueron normales.
La biopsia de musculo evidencié signos tipicos
de los musculos seniles. Estudios eléctricos de
musculos, con exageraciéon ténica por momen-
tos. Hiperespasmodicidad con contractura man-
tenida. No se supo la evolucién ulterior de este
paciente.

El segundo present6 el cuadro a los cincuenta
y un anos; ahora tiene setenta y uno, Los sinto-
mas y hallazgos fueron similares al anterior en
los aspectos metabélicos y humorales. La espon-
diloartrosis, a dominio dorsolumbar. Se respeta
la musculatura facial. No hubo anormalidad
muscular al estudio histopatolégico. Se le consi-
der6 una compresion medular por hernia de dis-
co cervical y se le operd en un Servicio neurolo-
gico quirurgico.

Los pacientes tienen hiperreflexia e hiperto-
nia generalizada. Los reflejos abdominales no
pudieron explorarse. No existi6 Babinski ni
trastornos de otras esferas neurales. Las sus-
tancias de accion inhibitoria sobre los reflejos
polisinapticos espinales morigeran la espasmo-
dicidad en el segundo caso permitiendo la deam-
bulacion.

En la literatura se han descrito hasta el ano
1956, 14 casos. Los sintomas, con ligeras varian-
tes, se reducen a una hipertonia contractural
con espasmos dolorosos intermitentes. Trastor-
nos columnarios. Falta de substratum anatomo-
patolégico. Ausencia de elementos humorales
que puedan vincularse al cuadro.,

En algunos se observé presencia de sustan-
cias reductoras en la orina (cuatro casos).
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Al proceso se ha pretendido vincularlo al te-
tanos cronico, a la distonia muscular deforman-
te, al sindrome de Wilson, a ciertas formas mio-
clonicas, a trastornos funcionales indefinidos,
etcetera,

Nos ha llamado la atencion la coexistencia
de trastornos columnarios, dada la frecuencia
con que a veces estas espondiloartropatias mo-
difican la funcion autonoma.

Hay que descartar la participacion secunda-
ria a la disautonomosis de los sectores encarga-
dos de mantener el estado contractil muscular,
sea por mediacion medular, neural o directa
simpatica sobre el musculo. Se analizan en el
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trabajo todas estas posibilidades. Por ello no
puede descartarse que se trate de un estadio
sindrémico al que concurran para su produc-
cion diversos factores, y que quiza la alteracion
funcional radique en el sector polisinaptico es-
pinal.

RESUMEN.

Con motivo de la presentacion de dos casos
personales del sindrome del hombre tieso (Stiff-
Man) se expone la sintomatologia y se hacen
consideraciones sobre su etiologia, patogenia y
relaciones con otros procesos neurologicos.

CUADRO COMPARATIVO DE LOS CASOS CONOCIDOS DEL SINDROME DEL HOMBRE TIESO (16 EN TOTAL:)
Caso 1t O Nuestros « 0
Hombres 10, 2
Mujeres 4.
Edad comienzo ..... 54 mdxima v 28 minima. 51 v 47
Promedio edad comienzo 11.5 49,
Numero de muertes 4, 3
Promedio de anos de vida 9,
Tiempo de enfermedad de |mu-1t<=~_
Promedio 6
Maximo 15.
Duracion enfermed: n] vivos ... 2 a 4 afios. 5 a 20 afos.
Tiempo desarrollo afeccion De meses a anos. Idem.
Estado mental Normal ? Normal

Diagnésticos previos
Idem id.

Idem id.

Idem id.
Etiopatogenia
Primeros sintomas
Idem id.

Idem id. '
Primeros musculos dllE‘Id(iiJH .
Idem id.

Idem id. h
Simetria mltf:m 1S muucnl 1res .
Grado rigidez . .. ;
Compromiso manos y pu"-.
Compromiso miisculos de cara
Diafragma

Esfinteres :
Hiperreflexia tr-mhnnm
Babinski
Hoffman -
Reflejos qbdomm 119’5
Exdmenes laboratorio ......
Liquido cefalorraquideo .
Ionograma .......
Metabolismo bd‘ul!
Mielografia
Columna ....i...s:
Laminectomia
Histopatologia
Terapéutica

Teétanos.
Distonia torsion.
Otro, compresion medular,

5 funcionales.

2 tétanos crénicos.
2 distonia torsidn.
3 artritis.

>
Rigidez muscular; Rigidez muscular.

espas-

mos musculares doloro- | Idem.
808.
5 los del tronco. Piernas.
4 cuello y hombros Tronco
{ piernas. Hombros
Algunos. No completa.
8 extrema. El segundo, menor.
No. 3
No. Uno, si ligero.
2 casos. Un
No. No
Si. Si.
5 casos. No.
Un caso. No.
4 normales.
3 reducian orina. No.

Normal.
Normal.
Normal.
Normal.
Normal.
En uno.
Musculo.,
Regular en uno al flexin y
jor al 13,155 Ciba.

Normal.

4 aumentados.
En
Espondiloartropatias.

En algunos.

Uno, necropsia encéfalo.
Inoperante.

2 casos.

me-

SUMMARY

Whith reference to a report of two personal
cases of the “Stiffman” syndrome, the sympto-

matology is reported and some considerations
are made concerning its aetiology, pathogene-
sis and relationship to other neurological con-
ditions.
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ZUSAMMENFASSUNG

An Hand von zwei eigenen Fiillen von Syn-
drom des steifen Mannes (Stiff-Man) wird die
Symptomatologie dieses Zustandes beschrieben,
sowie Betrachtungen iiber Aetiologie, Pathoge-
nese und. Beziehungen zu anderen neurologis-
chen Prozessen angestellt.

16 enora 1950
RESUME

Au sujet de la présentation de deux cas per.
sonnels du Syndrome de I'homme raide (Stif-
fman), on expose la symptomatologie et on fait
des considérations sur son étiologie, pathogénie
et rapports avec d'autres processus neurologi-
ques.

NOTAS CLINICA

MEGADUODENO

J. GONZALEZ SOBACO v M. HERNANDEZ
FELICIANO.

El transito intestinal a consecuencia, funda-
mentalmente, de la musculutura circular bajo la
dependencia de los plexos nerviosos submucosos
y mientéricos de MEISNER y AUERBACH, que en
forma de ondas peristalticas parten del bulbo, no
dura mas de cinco a siete segundos por cada frac-
cion de bolo alimenticio que franquea el pilo-
ro. Aunque debiéramos considerar aisladamente
el bulbo de las restantes porciones duodenales,
toda vez que no siempre hay correlacion de tran-
sito entre éste y el resto del 6rgano.

En ocasiones se observa un retardo de la eva-
cuacion, e incluso estasis duodenal postural sin
traduccion patologica. Otras, como ha dicho Ji-
MENEZ DiAz ', el desequilibrio vago-simpatico,
con predominante accién de éste, puede condi-
cionar un estasis duodenal de un modo similar
a como ocurre en el megaesofago y megacolon
neurogénicos. Estas manifestaciones, de mayor
o menor trascendencia en la patologia duodenal,
comprenden un tipo de alteraciones conceptual-
mente funcionales o discinéticas, a las que tam-
bién se han referido recientemente COLOMER y
REIXACH *, subordinadas a una participacion
neurovegetativa. Ello irroga, generalmente, con-
gecuencias de menor repercusion patolégica que
las producidas por estenosis orgéanicas, a las que
vamos a referirnos seguidamente, aunque sin ex-
cluir las anteriores consideraciones. Dichas es-
tenosis, con asiento preferente en la porcién me-
dia del duodeno, pueden localizarse en cualquier
otra porcién, si bien RIVERS y THIESSEN * dicen
que el 74 por 100 de las observadas correspon-
den al centro, de ellas el 65 por 100 eran produ-
cidas por tumor, generalmente cancer pancrei-
tico, con menos frecuencia cancer de duodeno o
de vesicula biliar y en otras ocasiones adenopa-
tias tuberculosas o linfogranulomatosas (Hodg-
kin). PORTIS * y otros, recientemente en nuestro
pais FIGUERIDO ° ha senalado también anoma-

lias congeénitas como causa de obstruccion ecré.
nica o aguda del intestino delgado; estas des.
cripeiones se han hecho siempre con menor fre
cuencia que otras senalando procesos neoplasi
cos o linfogranulomatosos que estrechan lenta y
progresivamente su luz, aun teniendo en cuenta
estenosis membranosas, excepeionalmente atre
sias incompletas, en los casos de PERRY y
SHAW “, defectos de rotacion como ¢l comunica-
do por FAGGE y HURTST ’ por deficiente rotacion

del intestino medio y los mas frecuentes hallaz-
m/dnm nto arteriomensentérico.

gos de

Fig, 1

Sin embargo, no parece facil la separacion en-
tre funcionales y organicas. Algunos casos
como el descrito por ROVIRALTA *, adoptan una
forma paroxistica, en que no se sabe qué es mas
responsable del megaduodeno, si lo organico ¢
el factor funcional sobreanadido. Por ello, hacer
aseveraciones acerca de una estadistica general
entrafia un riesgo, pues como dice Bockus®, 4
veces el cuadro se describe y titula como tal es-
tasis y megaduodeno, mientras otras, como el
proceso primario que lo causa.

Expuestas las precedentes generalidades con
motivo de la asistencia a un caso de duodeno-
ectasia (fig. 1), con gran dilatacion y crisis emé-
ticas de retencion, ante las particularidades del
proceso, hacemos esta modesta nota clinica.
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