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" ] N UN CASO FAMILIAR DE ESCLEROSIS LA- ﬂt:‘I‘IT(BI'lI.'i]L'H. telnlll.a!:rzil'inn:rﬁ de esfinteres, defectog Visualeg
! = ni de la motilidad ocular ni ningnin otro sint )

et TERAL AMIOTROFICA 16iicn. oma neur.

.‘ ‘..' byl Exploracion.—El paciente esta bien constituido ¥ nu-

el G. DIERSSEN (GERVAS. trido, mnslr;md:_s' una buena coloracién de piel ¥ muco.

4 AR sas. La orientacion y la memoria son normales apre

E"'r i Ssrvielo d& Neurocirugia: del Gran Hospital 1-1_:.tmin:'au. ‘m{n 11.1:1.1':-;ul:t. 111:‘1J!11I11t'l1¢-1;+ emotiva. La pala-

s 1& In Beneficencia General del Estado (Doctor OBRADOR) l"_" es discretamente I””""_-}_‘ Se articula con acentuada

S Madrid disartria, mostrando una dificultad preponderante para
A la pronunciacién de las labiales. La cara muestra yps

e moderada amimia y una limitacién de la motilidad es-
pontdnea de los miusculos faciales.

W u La esclerosis lateral amiotréfica, entidad cli- 161 v SrahtAlal o §6 CHEIUES Mmpamaiatt
. i . K N i E: £ se 8 i i ‘malidades ¢
gL nica perfectamente establecida, se ha venido 4 gptico ni en los nervios 6culomotores. La rama sensiri
"'-'i';' , considerando clasicamente como un trastorno tiva del trigémino es normal, observdndose una bueng
i I' N L‘iegenerativo. independientc €n su aparici(}n de mp_l'\'m‘if'm .r]e.‘ los I'!]‘..—l.‘il'”[I“h_ masticadores, si b_icn el re-
[ EE! factores hereditarios o geneéticos, concepto que flejo mentoniano estd algo exaltado y se aprecia un dé-
i1 al parecer se venia confirmando a través de ex- ' :
;_r'__ | tensos estudios estadisticos realizados por va- (7
o ': g rios autores (DAWIDENKOW (1934), WECHSLER ¥ §
{ Ut T -~ ‘
S colaboradores (1944), VAN BOGAERT (1949), Mu- i — Y od %o o
HEAL - " i et b . o o . v
Al 5 LLER (1952), CurTiUS y PAss (1941), ete.). No - JR B e W] ]
8§ i‘io ' obstante, desde el primer caso de incidencia fa- “anc Shhod dohd g
1 . o Lampresddia_eabie 106 30 1 &8 nkeh carsitn 4 H ok
Satll ) 4 miliar descrito en 1850 por ARAN, hasta la ac- 2 ~ | : e
R A tualidad, se han venido publicando periddica- \ i
)| mente observaciones de casos de esclerosis late- L " s A - - 5
!i. ) . A s & i e ;’n o M <a ] ;|—‘f_
in g ral amiotréfica dependiente de evidentes facto- R —= — | - Pt
LRI A res hereditarios. Lt Aol |l
t ' ‘B‘ La relativa escasez de estas observaciones, el w4 4 om o a B
Sordig hecho de que de cuatro de ellas se hayan descri- Pig. 1
b B q’ to en individuos de raza espanola (MONTANERO y
4 ) 1! LOPEZ (1931), BARRAQUER FERRE y BARRAQUER plazamiento de la mandibula hacia la derecha cuando se
it K 0 BoORDAS (1951), SCHROEDER (1946), y la circuns-  fuerza la apertura de la boca. El facial inea‘f*} hilteinp"efl
, : oy < - . ic
L[ A taneia. de gue Guam, zona de gran incidencia de ét;snﬁztté?'?o Sélg eslli?.sr,re?:f{)s I;;?ii?c}fesunsf:;?lg c:si nula la
iy esta e'nfer.'medad en formas predominantemente  jnervacién de facial inferior derecho y muy limitada la
'| Uil 7 hereditarias (KOERNER (1952) y KURLAND y €o-  inervaci6n izquierda; a la percusién del orbicular de los
b ) laboradores (1954), esté incluida entre las zonas labiﬂi se obtiene una l‘esrill}tl?st]ﬂ IRy EE El ﬂeflug]“fgrfﬁ
'h colonizadas por 1 = : : muestra ninguna anormalidad, observandose en € &0
r | iy bli pf ‘23 eSpaI}.OIeS’ nos han inducido torio de los 1ltimos pares craneales una inervacién débil
i 1 . a publicar esta otbservacion nuestra. del paladar y un marcado déficit motor de la lengu:«_
| \‘Q ' que aparece discretamente atréfica, presentando num
il A g If.' . rosas fasciculaciones de escasa intensiqad. 1o 68
13y 1384 HISTORIA CLINICA. La motilidad, tanto activa como pasiva, del cue Oién
it} E ! normal y la columna cervical es indolora a la percus
-. .‘ ‘ A, cl;ﬂ LMd dflz‘ treilrl}ta );Cﬁfie;zdagns.‘ jomalerg. casado, ¥y iola palpa};:ién. tran anormalidades
.1 procedente de Tomelloso (Ciu eal), ingresé6 en niues- s miembros superiores no muestra .
'{'l i, tro Servicio el 10 de enero de 1958, en su conformacién, aprecidndose finicamente unzcmsi
i "‘ A, A los cincuenta y cuatro afios, sin presentar previa- creta atrofia de eminencias hipotenar y te:nar (.1_91' i
- mente ninguna enfermedad ni motivo desencadenante, Sin embargo, se observan numerosas i’asemula:.ml}awra
e comenz6 a notar una ligera dificultad para los movi- la musculatura de ambos brazos y en la musct
o mientos de la lengua, que se manifestaba primordial- dorsal y pectoral derechas. cerinido en €l
U mente durante la fonacién; de un modo lento y progre- El tono muscular estd discretameete dismint

sivo fue aumentando este trastorno, al cual, al afio de miembro superior derecho, conservindose sin C‘f“th:;cia
iniciarse, se asoci6 una ligera dificultad para la deglu- normales las cualidades de extensibilidad y consists
cién y un cambio en el tono de la voz que se torné mas  muscular.

ronca. Un afo después se sobreafiade a este cuadro una Se observa asimismo un discreto déficit
faril tendencia al llanto y a la risa y cierta torpeza para de la motilidad en el brazo derecho, siendo
los movimientos de la pierna derecha, que le claudica du- muy acentuado para los movimientos finos
rante la marcha, torpeza y falta de fuerza que seis me- derecha. En ambos brazos estdn muy exaltd
ces mAs tarde afectan asimismo al miembro superior de-  flejos tendinosos y aparece una acentuada pos
recho, especialmente la mano, y tres meses después co- los reflejos de Tromner v Hoffmann.

fuerza ¥
e ;:te (ltimo
de Ja man?
dos los T®
jtividad ¢

te normales.

=1 mienzan a manifestarse también en el brazo izquierdo. Las sensibilidades son completamen tam 11
l Todas estas manifestaciones progresan lenta e inexora- L.os miembros inferiores no muestran a_trofu:ﬂ &
L blemente desde su aparicién hasta el momento en que el ciculaciones, aprecidndose una discreta hlli"’t:l’oB on aIm*
| enfermo acude a nuestra consulta. pierna derecha y los reflejos tendinosos exalta débi-
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En ningtin momento apreci6 el paciente trastornos  bas piernas, mas en la derecha. Los plantares 0
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no aparece fen6meno de Babinski. Las sensibi-
plotamentc normales.
parética, arrastrando més la pierna de-

.« pero
IeA ]:i's son com

jdade
“d;; marcha €8

reché- " loracion de los aparaltos cardiovasculares y res-
Ll:wer'io no arrojo datos anormales. Los érganos abdo-
".malas eran normales a la palpacion. La tensién arte-
plnaie

1 arg de 16-12, . !
MEI;]HE'lEG mostré un trazado desincronizado y de bajo

mgfbjgs.;tudio radiografico simple del crdaneo y columna
deal fue normal. oy o

ETOS andlisis morfolégicos y fisico-quimicos de sangre

yorina no arrojaron datos anormales, \ ‘ :
1 * 108 antecedentes personales carecian de interés, sien-

do, sin embargo, vxll';mr:ln‘.:l:j:;um:ntv_ lnT_f.‘rvS:mIl-‘.:-i los
tecedentes familiares. Un cuidadoso interrogatorio del
ermo v de sus familia res nos ps'rmilié averiguar que
o el Curso de tres generaciones habia aparecido _r-n la
qmilia seis veces una enfermedad de caracteres simila-
'\ En tres casos obtuvimos una buena descripeién del
sroceso de familiares muy préximos a los individuos
sfectados y que habian convivido con ellos hasta el mo-
mento de Su defuncién. Tuvimos ocasién de poder estu-
diar someramente otro caso mds, Gnico superviviente,
aparte del observado por nosotros, el cual presentaba,
jespués de una evolucion de Giez afios, una esclerosis
lateral amiotréfica evidente en fase muy avanzada y con
uma gran afectacion bulbar. Del nltimo caso, padre ¥
shuelo, respectivamente, de todos los anteriores, sélo te-
semos una vaga referencia de que falleci6 a los setenta
sios de edad, después de sufrir durante los altimos anos
da su vida una progresiva paralizacion de los miembros
«n dificultad para la fonacién y la deglucién.

Como se puede comprobar en el drbol genealogico ad-
junto, todos estos casos afectan a varones de edad supe-
ir a los cincuenta afios, siendo la evolucién del euadro
atrsordinariamente lenta. En todos ellos, al parecer, la
dntomatologia se inicié con una afectacion bulbar, pre-
gntando los pacientes ulteriormente una paresia progre-
sva de los miembros que gradualmente se les iban quc-
dando atréficos.

Por lo que se refiere a la distribucién de los casos en
wia generacion, vemos la afectaciéon de dos hermanos
figuras 1-2 y¥ 7) en la primera generacién, hijos de un
jadre que al parecer también padecia esta dolencia. En
}iwgundn generacién aparece la enfermedad en tres
lijos varones de uno de los afectados en la primera ge-
metacion (figs. 2-1, 2 v 4), muriendo los hijos varones
d*{“ﬁundo en edades juveniles,
5t lrata, pues, en este caso de un cuadro de eseclerosis
:tleral amiotréfica en forma de pardlisis bulbar progre-
fiVd que presenta una evolucién muy lenta.
hLa afectacion parece ser exclusivamente de los miem-
F:SS \;aroneg de la familia v su distribucién en ].;}.c diver-
f.l“‘]'lti geramnnes es compatible con una herencia domi-
= del proceso tal y como se ha visto en todos los ca-
¥Sdescritos en la literatura.
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COMENTARIO.

[ug}i};lssten en la literatura médica NUMErosos es-
e des(;'lf parecon. c_grro‘borar la tesis clasica
actomalsa l?. aparicion do_ esta enfermedad de
ahoradﬂmetlcos. 0 ho!‘cdlta}"los._\-VFSCII_I_?{R y
81 pacioms revisaron las hlstorlas_ familiares
demostpg entes, no encontrando ningtin dato que
rditariq P«kle} qxnstcnma de una afoctacmn he-
. Asimismo fueron negativas las pes-

Quis : .
GMER? que en este sentido realizaron VAN PO-
habiy (1949) en 67 sujetos, en los cuales se

tOmprobado anatomonatologicamente la

Eistenci 5
“hcia de esta enfermedad, v MULLER (1952),

Mventie e g
"eﬂtlgo las familias de 150 pacientes. A
08 similares llegan en sus investigacio-
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nes otros numerosos autores (DAWIDENKOW
(1€34), CurTius y PaAss (1941), Apams, DENNY-
BROWN y PEARSON (1953), etc.

Sin embargo, frente a estos datos se ha veni-
do registrando la aparicion en la literatura mé-
dica de periodicas observaciones de casos en los
que inequivocamente intervenia en la aparicién
del proceso un factor hereditario de caricter
aparentemente dominante. En 1955 hizo KUR-
LAN (1955) un estudio critico de todos los casos
de esclerosis lateral amiotrofica descritos has-
ta entonces, en los cuales se habia demostrado
una afectacion familiar, seleccionando 18 obser-
vaciones que claramente se podian encuadrar
dentro de esta afeccién. A estos casos une el
referido autor seis observaciones propias. Ulte-
riormente se han publicado por VAN BOGAERT ¥
LADERMECKER (1854) dos casos mas, en uno de
los cuales se verifico el diagnéstico mediante el
estudio necropsico. Por otra parte, KOERNER
presenté seis observaciones de afeccion familiar
ror esta enfermedad en Guam, dato que amplia
el mismo KURLAND, sospechando que la frecuen-
cia de la afectacion familiar es muy superior en
esta isla a lo que parece ser en el resto del
mundo.

Un cuidadoso estudio realizado en la Clinica
Mayo sobre 54 historias de pacientes afectados
de esclerosis lateral amiotréfica demostro, por
otra parte, la existencia de antecedentes fami-
liares en cinco casos (KURLAND y cols.).

Esencialmente la discusion gira en torno a la
etiologia de esta enfermedad, considerada por
algunos como debida a la influencia de factores
toxicos o metabdlicos, WILSON (1940), ADAMS,
DeEnNY-BROWN y PrarsON (1953), etc., a cuyo
favor aboga el hecho de haberse descrito la apa-
ricién de algunos casos asociados a intoxicacio-
nes metalicas, BRowN (1954), etc., y a trastor-
nos endocrinog, MCCULLAGH y HEWLETT (1947)
y Barris (1953). Otros autores han senalado la
nsociacion de esta enfermedad a diversos sin-
dromes inflamatorios, habiéndose incluso aisla-
do en un caso un virus (KoNovarov (1954). Y,
por fin, un tercer grupo de investigadores sos-
tienen a ultranza la tesis del origen genético,
basados, tanto en la aparicion de casos familia-
res indudables, como en las caracteristicas ana-
tomonatolégicas del proceso que ocasiona una
degeneracion electiva de elementos neuroecto-
dérmicos (SCHAFFER, LEHPCOKY y SCHAFFER).

(Cada una de estas tesis tiene amplias posibi-
lidades de defensa y de critica, si bien, a nues-
tro juicio, la disyuntiva mas verosimil se plan-
tea entre el trastorno toxico y el generativo he-
reditario: dado que es infrecuente la observa-
cién de cambios inflamatorios significativos en
ol estudio anatomopatolégico de las estructuras
nerviosas de estos enfermos, como han demos-
trado LAWIER vy NETSKY (1953) después de un
cuidadoso estudio anatomopatologico de 53
casos.

Nos parece al menos arrieseado el inclinarse
a favor de alguna de estas soluciones y perso-
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nalmente preferimos una solucion ecléctica, con-
siderando esta afeccion como un trastorno de-
generativo, dependiente en algunos casos de la
accion de factores téxicos o metabolicos, y vin-
culado en otros a factores genéticos y heredi-
tarios.
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UN CASO DE PARASPASMO FACIAL

Relaciones de este sindrome con las distonias
de actitud y espasmos de torsion.

A. GIMENO ALAVA.

Trabajo del Servicio de Neurocirugia del Gran Hospital
de la Beneficencia (Doctor OsrApor). Madrid.

El caso que referimos en este trakajo se en-
cuentra incluido en la patologia de los sindro-
mes extrapiramidales.

Se trata de un paciente afectado de un paras-
pasmo facial, enfermedad ya conocida de anti-
guo, pero cuyas descripciones no abundan en la
literatura.

FEste sindrome, emparentado con los espas-
mos de torsion (ZIEHEN) y las distonias de acti-
tud (OPPENHEIN), estd en relacion, y evidente-
mente es influenciable, por los procesos psico-
emocionales, sin perder por ello, a nuestro jui-
cio, su caracter de enfermedad organica.

SicwALD, en 1939, lo define como sigue: El
espasmo facial medio de MEIGE, o paraspasmo
facial de SICARD, esta constituido por convulsio-
nes faciales bilaterales y simétricas, predomi-
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nando sobre el orbicular de los pérpad
realizan un blefarospasmo que puede lﬁes'
cegar al sujeto momentéaneamente.

A esta contractura tonica se asocian sacyd:
das ritmicas de las pupilas y de todos log mﬁud]'
los de la cara cuando el espasmo se difundescu.

Eistos accesos sobrevienen ospecialmente.d
rante la marcha y, sobre todo, en la cale D'u.
minuyen con el reposo o el aislamiento y ia }]s-
viva los provoca. u;:

El esfuerzo voluntario puede suprimir en par
te este espasmo. En ocasiones, maniobrag cgm(;
la elevacion brusca de las cejas o la compregign
de los nervios supraorbitarios contra el reborde
¢seo de la orbita, pueden igualmente dismingirly
o hacerlo cesar.

Los accesos son frecuentes, muchas veces por
dia, y su evolucion es intermitente, con mejorias
v recidivas.

A veces, al espasmo facial se asocian contrae.
turas difusas de faringe, lengua y esternocleido-
mastoideo, MFIGE, SICARD, LAIGNEL - LAVASTINE
y HEUYER), evocando la idea de un parentesco
con el torticolis espasmadico, tanto mas, cuanto
que los enfermos tienen el mismo estado mental,

gar g

Nuestro paciente, F. N, G., de veintitrés afios, tinica-
mente presenta como antecedentes familiares de inte-
rés, un elevado tanto por ciento de mortalidad infantil en-
tre sus hermanos

Como antecedentes personales, nacido a los siete me-
ses de embarazo y lactancia artificial con leche de cabra.
Unicamente puede afiadir que padecié enfermedades con
frecuencia durante su primera infancia. Zurdo.

A los siete afios, durante la convalecencia del saram-
pién, presenta unas sacudidas musculares dolorosas en
miembros superior e inferior izquierdos, varias veces al
dia, que en ocasiones llegan a hacerle perder el equi
librio.

Estos fenémenos se suceden durante tres o cuatro
aflos, época en que espontdneamente desaparecen, ha-
ciendo su aparicién por entonces un temblor de mienm-
bros superior e inferior izquierdos, de reposo, que au-
menta de intensidad con los movimientos intencionales.

Un afio més tarde sufre un traumatismo craneal sin
consecuencias conmocionales, y a partir de entonces, ade-
més de su temblor, nota mioclonias en ambos orbiculs-
res de los parpados. T

Su padre, creyendo que es debido a “nerviosismo., @
castiga por ello frecuentemente, sin conseguir ninguné
mejoria. Ja-

Hace cinco afios nota dificultad para hablar, 1a pa %
bra le resulta dificil, y poco después, a su sint?matologlla
facial se afiade un temblor en la mitad izquierda déste
cara, que aumenta sus dificultades de expremﬁﬂ-m ot
temblor aumenta con la emisi6n del lenguaje y &8
relacién con sus estados de animo. conte SO0

En la actualidad, lo mas molesto para el pacwndos -
sus espasmo faciales. Los orbiculares de los p.él%a
contraen espasmdédicamente y le impiden la vis! !:;entfa

Este fenémeno es poco frecuente cu‘nndo se enc
en reposo o cuando se encuentra de pie. més fre

Aparece especialmente cuando marcha, ¥ hieto, di*
cuentemente cuando fija la atencién sobre un o '}-111'3 st
rigiéndose a él, o cuando durante la marcha (i":m
atencién visual sobre un ohjeto que se le aprox ent'ﬁa Ia

El encontrarse en medio de mucha gente 8¢
aparicién del fendmeno. I

pEn ocasiones le basta detenerse para conseguir la 8P
tura de los parpados por cesar el espasmo- Ja apertur

Otro fenémeno que suprime el espasmo es }:ie it
pasiva de los pArpados izquierdos, Valléﬂdosehace cesar
dos. La apertura pasiva del lado izquierdo




