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NOTAS CLINICAS 

UN CASO ｆａｾｉｔｌｉａｒ＠ DE ESCLEROSIS LA­
TERAL AMIOTROFICA 

G. DIERSSE¡..¡' GERVAS. 

::>en icio de Xeurocirugia dl'l Gran Hospital 
tle In ｈ｣ｴＧｾ＾ｦｩ｣･ｮ＼Ｇｨ＠ Gl'neral del Estado (Doctor ÜBHAII(IR) . 

Madrid. 

La esclerosis lateral amiotrófica, entidad clí­
nica ¡;erfectamente establecida, se ha Yenido 
considerando clásicamente como un trastorno 
degenerativo, independiente en su aparición de 
factores hereditarios o genéticos, concepto que 
al parecer se venía confirmando a través de ex­
tensos estudios estadísticos realizados ¡;or va­
rios autores (DAWIDEXKOW (1934), WECIISLER y 
colaboradores (1944), ｖａｾ＠ BOGAERT (1949 ), Mu­
LLER (1952), CuRTIUS y PASS (1941), cte.) . No 
ol:stante, desde el primer caso de incidencia fa­
miliar descrito en 1850 por AR.\...,, hasta la ac­
tualidad, se han venido publicando ¡:eriódica­
rr.cnte observaciones de casos de esclerosis late­
ral amiotrófica dependiente de evidentes facto­
res hereditarios. 

La relativa escasez de estas observaciones, el 
hecho de que de cuatro de ellas se hayan descri­
to en individuos de raza española (MONTANERO y 
LóPEZ (1931), BARRAQUER FERRÉ y BARRAQUER 
BORDAS (1951), SCHIWEDER (1946), y la circuns­
tancia de que Guam, zona de gran incidencia de 
esta enfermedad en formas predominantemente 
hereditarias (KOERNER (1952) y KURLAND y co­
laboradores (1954), esté incluída entre las zonas 
colonizadas por los españoles, nos han inducido 
a publicar esta ocservación nuestra. 

HISTORIA CLl:'HCA. 

A. M. M., de treinta y siete años, jornalero, casado, 
procedente de Tomelloso (Ciudad Real), ingresó en nues­
tro Servicio el 10 de enero de 1958. 

A los cincuenta y cuatro años, sin presentar previa­
r.lente ninguna enfermedad ni motivo desencadenante, 
comenzó a notar una ligera dificultad para los movi­
mi"ntos de la lengua, que SI! manifestaba primordial· 
mente durante la fonación; de un modo lento y progre­
sivo fue aumentando este trastorno, al cual, al año de 
iniciarse, se asoció una ligera dificultad para la deglu­
ción y un cambio en el tono de la vo7. que se tornó más 
ronca. Un año después se sobreañade a este cuadro una 
fácil tendencia al llanto y a la risa y cierta torpeza para 
los movimientos de la pierna derecha, que le claudica du­
rante la marcha, torpeza y falta de fuerza que seis me­
::-es más tarde afectan asimismo al miembro superior de­
recho, especialmente la mano, y tres meses después co­
mienzan a manifestarse también en el brazo izquierdo. 
Todas estas manifestaciones progresan lenta e inexora­
blemente desde su aparición hasta el momento en que el 
¿nfermo acude a nuestra consulta. 

En ningún momento apreció el paciente trastornos 

sensoriales, alteraciones de esfinleres, defectos vis 
1 · d l t'l'd d 1 · · • ua es m e a mo 1 1 a ocu ar m mngun otro sinloma ne 

lógico. uro. 
E.rplomcícíll. El paciente está bien constituido y 

trido, mostrando. una buena coloración de piel y ｭ ｵｾｾ Ｚ＠
Ｚ［ｾ｟ｳＮ＠ La onentac1ón y ｬ ｾ ｴ＠ memoria son normales, apre­
cmndose una marcada mcontmen('Hl emotiva. La pala­
bra es disc retamente ronca y se articula <·on acentuada 
disartr ia, ｮＺｯｳｾｲ｡ｮ､ｯ＠ una ､ｩｾｩｲｵｬｴ｡｣ｴ＠ preponderante para 
la pronuncmc1ón de las labwles. La cara muestra una 
moderada amimia y una limitación de la motilidad es­
pontánea de los músculos faciales. 

En pares craneales no se obscn·an anormalidades en 
el óptico ni en los nervios óculomotores. La rama sensi­
tiva d é! trigémino e:; normal, observándose una buena 
inervación de los músculos masticadores, si bien el re­
flejo mentoniano C'IU'i algo cxaltn<lo y Re aprecia un des-
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plazamiento de la mandíbula hacia la derecha cuando se 
fuerza la apertura de la boca. El facial inerva bien por 
su rama superior, pero presenta un gran déficit en el 
territorio de sus ramas inferiores, siendo casi nula la 
inervación de facial inferior derecho y muy limitada la 
inervación izquierda; a la percusión del ｯｲ｢ｩ｣ｵｬｾｲ＠ de los 
labios se obtiene una respuesta muy viva. El acust1co n.o 
muestra ninguna anormalidad, ｯ｢ｳ･ｲｶ￡ｮｾｯｳ･＠ en. el ｴ･ｾｲＺﾡ＠
torio de los últimos pares craneales una mervactón debl 
del paladar y un marcado déficit motor de la lengua, 
que aparece discretamente atrófica, presentando nume· 
rosas fasciculaciones de escasa intensidad. 

La motilidad, tanto activa como pasiva, del ｣ｵ･ｬｬｯｾｳ＠
normal y la columna cervical es indolora a la percusl n 
y a la palpación. l'd des 

Los miembros superiores no muestran anorma 1 ad . . 
en su conformación, apreciándose únicamente una h Ｑ ｾ＠
creta atrofia de eminencias hipotenar y ｴｾｮ｡ｲ＠､･ｾｾｳ＠ ｾｾ＠
Sin embargo, se observan numerosas fasc1culac!O 

1 
tura 

la musculatura de ambos brazos y en la muscu a 
dorsal y pectoral derechas. . . 'do en el 

El tono muscular está discretameete d1sm:nU1 bargo 
miembro superior derecho, conservándose 5111 ･ｾｴ･ ｮ｣ｩ｡＠
normales las cualidades de extensibilidad Y consls 
muscular. . . 1 fuerza Y 

Se observa asimismo un discreto ､￩ｦＱｾＱｴ＠ de \ último 
de la motilidad en el b razo derecho, ｳﾡｾｮ､ｯ＠ ｾｳ＠ ｾ｡＠ mano 
muy acentuado para los movimientos fmos de 

5 
los re· 

derecha. En ambos brazos están muy exalta ﾷｾｶｩ､｡､＠ de 
flejos tendinosos y aparece una acentuada pos! 1 

los reflejos de Tromner y Hoffmann. aJes. 
Las sensibilidades son completamente nor7 5 ni faS· 
Los miembros inferiores no muestran a.tro 1a la de Ja 

ciculaciones, ｡ｰｲ･｣ｩ￡ｮ､ｯｳｾ＠ una d.iscreta ｨＡｰｯｴｾｾｳ＠ en an:· 
pierna derecha y los refleJOS tendmosos exaltas son débl· 
bas piernas, más en la derecha. Los plantare 
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ro no aparece fenómeno de Babinsld. Las sensibi­
¡es. pe son completamente normales. 
￼､ｾ･ｾ｡ｲ｣ｨ｡＠ es parética, arrastrando más la pierna de-

recha. ·p!oración de los aparatós cardiovasculares y res­
ﾷｾ＠ ･ｾｯ＠ no arrojó datos anormales. Los órganos abdo­

plra 
Ｐ

Ｑ ･
Ｑ ｾ＠ eran normales a la palpación. La tensión arte­

[lllna 
1 era de 16-12. 

Ｐ ｾ Ｑ＠ EEG mostró un trazado desincronizado y de bajo 

ｶｯｾｦｩＡｾｴｵ､ｩｯ＠ radiográfico simple del cráneo y columna 
ervical fue normal. 
e Los análisis morfológicos y físico-químicos de sangre 
·orina no arrojaron datos anormales. 
! Los antecedentes personales carecían de interés, sien­
do sin embargo, extraordinariamente interesantes los 
aniecedentes familiares. Un cuidadoso interrogatorio del 
e:úermo y de sus familiares nos permitió averiguar que 
ｾｾ＠ el curso de tres generaciones había aparecido en la 
familia seis veces una enfermedad de caracteres simila­
res. En tres casos obtuvimos una buena descripción d:!l 
proceso de familiares muy próximos a los individuos 
afectados y que hablan convivido con ellos hasta el mo­
r.lento de su defunción. Tuvimos ocasión de poder estu­
diar someramente otro caso más, único superviviente, 
aparte del observado por nosq_tros. el cual presentaba, 
después de una evolución de {iiez años, una esclerosis 
lateral amiotrófica evidente en fase muy avanzada y con 
una gran afectación bulbar Del último caso, padre y 
abuelo, respectivamente, de todos los anteriores, sólo te­
nemos una vaga referencia de que falleció a los setenta 
años de edad, después de sufrir durante los últimos años 
de su vida una progresiva paralización de los miembros 
con dificultad para la fonación y la deglución. 

Como se puede comprobar en el árbol genealógico ad­
)WltO, todos estos casos afectan a varones de edad supe­
nr a los cincuenta ai'!os, siendo la evolución del cuadro 
txtraordinariamente lenta. En todos ellos, a1 parecer, la 
;.,tomatologia se inició con una afec tación bulba r, pre­
;entando los pacientes ultenormente una paresia progre­
ｾｶ｡＠ de los miembros que gradualmente se les iban qu: ­
dando atróficos. 

Por lo que se refiere a la distribución de los casos en 
cada generación, vemos la afectación de dos hermanos 
figuras 1-2 y 7} en la primera generación, hijos de un 
padre que al parecer también padecía esta dolencia. En 
la. segunda generación aparece la enfermedad rn tres 
hi¡os varones de uno de los afectados en la primera ge­
neración (figs. 2-1, 2 y 4), muriendo los hijos varones 
del segundo en edades juveniles. 

Se trata, pues, en este caso de un cuadro de ･ｳ｣ｬ･ｲｯｳｩｾ＠
lateral amiotrófiea en forma de parálisis bulbar progre­
Siva que presenta una evolución muy lenta. 
b La afectación parece ser exclusivamente de los miem­
ros varones de la familia y su distribución en las diver­

sas generaciones es compatible con una h erencia domi­
nante del proceso tal y como se ha visto en todos los ca­
sos descritos en la literatura. 

COMENTARIO. 

t ｾｩｳｴ･ｮ＠ en la literatura médica numerosos es­
ｾ＠ 108 oue parecen corroborar la tesis clásica 
ｾｾＺ･ｳｬｩｧ｡＠ ｬｾ＠ _aparición de esta enfermedad de 
colabres g-enetlcos o hereditarios. WESCHLER y 
de 

81 
ｯｲ｡ｾｯｲ･ｳ＠ revisaron las historias familiares 

dern ｾ｡｣ｩ･ｮｴ･ｳＬ＠ no encontrando ｮｩｮｾ＿［￺ｮ＠ dato que 
ｲ･､ｩｾＺＯ｡ｲ｡＠ ｬ ｾ＠ e.xistencia de una afectación he­
quisa la. Asimismo f ueron negativas las pes­
GAf:RTs (ue en este sentido realizaron VAN Po­
había l949) en 67 sujetos, en los cuales se 
e¡¡iste c?mnobado anatomonatológicamcntc la 
que ¡:c¡a ?e.esta eilfermedad, v MuLLFR (1952), 
ｬＧＨＩｳｵｬｴ｡ｾ･ｳｨｧＮ＿＠ ｾ ｡ｳ＠ familias de 150 pacientes. A 

os Similares llegan en sus investigado-

nes otros numerosos autores (DAWIDENKOW 
(1S34), CURTIUS y PASS (1941), ADAMS, DENNY­
BROWN y ｐｅａｒｓｏｾ＠ (1953), etc. 

Sin embargo, frente a estos datos se ha veni­
do registrando la aparición en la literatura mé­
dica de periódicas observaciones de casos en los 
que inequívocamente intervenía en la aparición 
del proceso un factor hereditario de carácter 
aparentemente dominante. En 1S55 hizo KuR­
LAN (1955) un estudio crítico de todos los casos 
de esclerosis lateral amiotrófica descritos has­
ta entonces, en los cuales se había demostrado 
una afectación familiar, seleccionando 18 obser­
vaciones que claramente se podían encuadrar 
dentro de esta afección. A estos casos une el 
referido autor seis observaciones propias. Ulte­
r iormente se han publicado por VAN B:::>GAERT y 
RADER::\IECKER (1954) dos casos más, en uno de 
los cuales se verificó el diagnóstico medümte el 
estudio necrópsico. Por otra parte, KOERNER 
rresentó seis observaciones de afección familiar 
1 or esta enfermedad en Guam, dato que amplía 
el mismo KURLA...'ID, &ospechando que la frecuen­
cia de la afectación familiar es muy superior en 
esta isla a lo que ¡;arece ser en el resto del 
mundo. 

Un cuidadoso estudio realizado en la Clínica 
Mayo sobre 54 historias de pacientes afectados 
dt- esclerosis lateral amiotrófica demostró, por 
otra parle, la existencia de antecedentes fami­
liares en cinco casos (KURLA...'ill y cols.). 

Esencialmente la discusión gira en torno a la 
etiología de esta enfermedad, considerada por 
algunos como debida a la influencia de factores 
tóxicos o metabólicos, WILSON (1940), ADAMS, 
DEX¡..,TY-BRCWN y PEARSON (1953), etc., a cuyo 
favor aboga el hecho de haberse descrito la apa­
ricién de algunos casos asociados a intoxicacio­
nes metálicas, BROWN (1954), etc., y a trastor­
nos endocrinos, McCuLLAGH y HEWLETT (1947) 
y BARRIS (1953). Otros autores han señalado la 
asociación de esta enfermedad a diversos sín­
dromes inflamatorios, habiéndose incluso aisla­
do en un caso un virus (KONOVALOV (1954). Y, 
por fin, un tercer grupo de investigadores sos­
tienen a ultranza la tesis del origen genético, 
basados, tanto en la aparición de casos familia­
res indudables, como en las características ana­
tomopatolégicas del proceso que ocasiona una 
degeneración electiva de elementos neuroecto­
dérmicos (SCHAFFER, LEHPC::>KY y SCHAFFER) . 

Cada una de estas tesis tiene amplias posibi­
lidades de defensa y de crítica, si bien, a nues­
tro juicio, la disyuntiva más verosímil se plan­
tea entre el trastorno tóxico y el generativo he­
reditario; dado que es infrecuente la observa­
cién de cambios inflamatorios significativos en 
el estudio anatomopatológico de las estructuras 
nerviosas de estos enfermos, como han demos­
trarlo LAWTER V NETSKY (1953) después de un 
cuidadoso estudio anatomopatológico de 53 
casos. 

Nos rarece al menos arriesgado el inclinarse 
a favor de alguna de estas soluciones y perso-
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nalmente preferimos una solución ecléctica, con­
siderando esta afección como un trastorno de­
generativo, dependiente en algunos casos de la 
acción de factores tóxicos o metabólicos, y vin­
culado en otros a factores genéticos y heredi­
tarios. 
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UN CASO DE PARASPASMO FACIAL 

Relaciones de este síndrome con las distonías 
de actitud y espasmos de torsión. 

A. GIMENO ALAVA. 

Trabajo del Servicio de Neurocirugia del Gran Hospital 
de la Beneficencia <Doctor OBRADOR) Madrid 

El caso que referimos en este tratajo se en­
cuentra incluído en la patología de los síndro­
mes extrapiram.idales. 

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. 

Este síndrome, emparentado con los espas­
mos de torsión (ZIEHEN) y las distonías de acti­
tud (ÜPPENHEIN), está en relación, y evidente­
mente es influenciable, por los procesos psico­
emocionales, sin r-erder por ello, a nuestro jui­
cio, su carácter de enfermedad orgánica. 

SIGWAI.D, en 1939, lo define como sigue: El 
espasmo facial medio de MEIGE, o paraspasmo 
facial de SrcARD, está constituído por convulsio­
nes faciales bilaterales y simétricas, predomi-

nando sobre el orbicular de los párpad 
realizan un blefarospasmo que puede 1f8

' que 
cegar al sujeto momentáneamente. egar a 

A esta contractura tónica se asocian s . 
das rítmicas de las pupilas y de todos los ｾｾｕ､ﾡＮ＠
los de la cara cuando el. espasmo se ､ｩｦｵｮ､ｾｾ｣ｵＮ＠

Estos accesos sobrevienen especialmente d 
ra.nte la marcha y, sobre tod.o, en la calle. ｄｩｾＺ＠
ｾｭｵｹ･ｮ＠ con el reposo o el aislamiento y la 1 viva los provoca. uz 

El esfuerzo voluntario puede suprimir en par. 
te· este espasmo. En ocasiones, maniobras com 
la elevación brusca de las cejas o la compresió 

0 

ｾ･＠ los nerv_ios_ ｳｵｰｲ｡ｯｲ｢ｩｴｾｲｩｯ､＠ contra el ｲ･｢ｯｲ､ｾ＠
cseo de la orblta. pueden Igualmente disminuirlo 
o hacerlo cesar. 

. Los accesos ｳ｟ｾｮ＠ ｦｲ･ｾｵ･ｮｴ･ｾＬ＠ muchas veces por 
d1a, Y. ｾ｟ｵ＠ evoluc10n es mtermltente, con mejorías 
ｾＭ rec1d1vas. 

A veces, al <'s¡,asmo facial se asocian contrac­
turas difusas de faringe, lengua y esternocleido· 
mastoideo, :MFIGI-, ｾｉｃａｉｕ＾Ｌ＠ LAIG:\EL- LAVASTI:-iE 

y HEU' ER), evocando la idea de un parentesco 
con el tort1colis espasmódico, tanto más, cuanto 
que los enfermos tienen el mismo estado mental. 

:"\uestro pacH•nte, F. ::-:. C .. <le vcmtitrés años. única· 
mente pr·esenta corno anlf'tedt·ntes familiares de inte· 
rés, un elevado tanto pm· ciento dn mortalidad mfantil en· 
tre sus h"nnanos. 

Cor o ar teccrler ｬｴｾ＠ pu·sor ltt n 1c rdo a ｬｯｾ＠ sietf' ll' •· 

ses de embarazo y lactancia artificial con leche de cabra. 
Unicamente puede añadir que padeció enfermedades con 
frecuencia durante su primera infancia. Zurdo. 

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

Estos fenómenos se suceden durante tres o cuatro 
años, época en que espontáneamente desaparecen,_ ha· 
ciendo su aparición por entonces un temblor de mtem· 
bros superior e inferior izquierdos, de reposo, que au· 
menta de intensidad con los movimientos intencionales. 

Un año más tarde sufre un traumatismo craneal sin 
consecuencias conmocionales, y a partir de entonces: ade· 
más de su temblor, nota mioclonias en ambos orblCula· 
res de los párpados. " . . .. le 

Su padre, creyendo que es ¡:lebido a nervr?s'si?o • a 
castiga por ello frecuentemente, sin consegUir nrngun 
ｭｾｯｾ＠ ｾ＠

Hace cinco años nota dificultad para hablar, la pa. 
bra le resulta difícil, y poco después, _a su ｟ｳｩｮｴ＿ｭ｡ｴｯｾｾｾＡ＠
facial se añade un temblo.r_ en la mttad rzqUie:cta Este 
cara, que aumenta sus drfrcultades de exp;esJón. tá en 
temblor aumenta con la emisión del lenguaJe Y es 
relación con sus estados de ánimo. . te son 

En la actualidad, lo más molesto para el pacten dos se 
sus espasmo faciales. Los orbiculares de los ｐｾｾｾ｡＠
contraen espasmódicamente y le impiden la ｖｊＡｾｾ［･ｮｴｲ｡＠

Este fenómeno es poco frecuente cuando se 
en reposo o cuando se encuentra de pie. 

1
ás rre· 

Aparece especialmente cuando marcha. Y ｾﾷ･ｴｯ＠ di· 
curntemente cuando fija la atención sobra un ° ｩｮｴｲｾ＠ su 
rigiéndose a él, o cuando du rante la marcha ｾｭ｡＠
atención visual sobre un objeto que se le ｡ｾｲｯｸｾ･ｮｴ￺｡＠ Ja 

El encontrarse en medio de mucha gen e a 
aparición clel fenómeno. uir la aper· 

En ocasiones le basta detenerse para conseg 
tura de los párpaclos por cesar el espasmo. la apertura 

Otro fenómeno que suprime el ･ｳｰ｡ｾｭｯ＠ es de sus de· 
pasiva de los párpados izquierdos, ｾ｡ｨ￩｟ｮ､ｾｳ･＠ hace cesar 
dos. La apertura pasiva del lado JzqUJer 0 


