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MIOPATIAS PRIMITIVAS PROGRESIVAS

Tres casos de miopatia primitiva, progresiva, tipo
Leyden Mcebius observados en la familia Acuna
Sande, residente en Santiago de Ghile(Nataniel 6
én una casa oscura 1 htiimeda en que hai establecido
un taller de mecanica.

El estudio elinico de estos tres casos i un corto
resimen de la enfermedad, me serviran de tems
para cumplir con los reglamentos universitarios.

ANTECEDENTES HEREDITARIOS

La madre, de nacionalidad raxjentinay de'85 anos
de edad, goz6 de buena salud hasta: los:12 anos, en
que fué acometida de sintomas de infeccion (esca-
lotrios, malestar, curvatura, inapetencia, fiebre) se-
guidos de yna puntada en el fondo del cuarto es-
paciotintercostal izquierdo, con irradiaciones por el
lado izquierda- del térax hasta el dorso, que durd
15 dias; al mismo tiempo aparecié una erupeion ve-
siculosa que empezo por dos vesiculas del tamano
de diez centavos, situadas, la una en la parte media
del cuerpo del esternon, a la altura del cuarto espa
cio intercostal i la otra al nivel de la cuarta apofisis




espinosa dorsal, que se unieron mui pronto por una
f{k'liil de Aesicnlas mas, pequenas de un .'fm-]:u de dos
Tr':..t\'l'.m't'.-\' de dedo. mas 0 MENos, 1,~>-'t'mulhlla:~' en el la-
Ao izquierdb “dél Mtérax entre el enarto 1 quinto es-
nacio intercostales; quedan como vestijios, clcatrices

blancas nacaradas, al nivel de la parte ]lH‘tll..'l- del
cuerpo del esternon i de la cuarta apofisis espInosa
f](!‘.‘.‘iill. ”t']'|:u":-‘~ ZOster). : :

Desde la edad de trece anos, por cnalguigvaampuo
sion moral sentia angustia i adormecimiento en las
sienes, leneua i paladar, que se acompanaban de mo
vimientos de rotacion i adduecion de las estremida-
des superiores.

Menstrud a los 15 anos, pero solo cuatro meses
fueron abundantes, regulares i coloridas sus reglas,
despues han tenido los f'zl‘t'il-i‘l.i"TE‘t-'- inversos.

Dice que a los 17 anos bebia vinagre 1 que, como
consectencia. tuvo vomitos biliosos 1 perturbaciones
dijestivas; se le aconsejo El llﬂ;_f‘lllilllt'!. del que
tomolenatro Aragend gue; le produjeron golores in-
testinales” imtensgos 1'ddposicioneés wieosas. “Pacos
dias despues, segun dice ella, tuvo ‘lll]:lu.‘-lt‘ll.*:ll'ii}'tl i?_l-
ardot fen! las) dadexas (i jespnlsé, deqla- vajina-un, licui-
Jdo blanquecino ‘clato e cantidad de una f'Tlt‘hiU‘!‘lI'l'it
mas o ménos, liquido que segun los datos que da,
espulsa hasta ahora cada vez que 1um;:_':1l_uu|1 licor.

A los 18 anos se acentuaron los fendmenos ner-
viosos que habia notado a los 13.

(Jaso a la edad de 20 anos.

Presenta actualmente los estigmas de la histeria.

Tuvo dos abortos i 8 ninos de término (2 hom-
hres i 4 mujeres) en el orden Hi;l'lkil’lllt:: o

[ Una nina hoi de catorce anos, miopatica.

I1. Una nifita que muri6é de once meses, con sin-
tomas de meninjitis.

[IT. Otra ninita que murié tambien de once me-
ses, con los mismos sintomas.

IV. Un aborto de dos meses.

V. Una ninita, hoi de nueve anos, miopdaticea,

VI. Un aborto de tres meses.

(Despues del aborto tuvo un ataque nervioso).

VIL. Unaninita, hoi deochoanos, normal. No pre-
senta ningun estiema de Ies hereditaria. Demues-
tra mucha fuerza_muscular. Ha tenido dos veces
lavinjitis i bronquitis i HEUGREANGS 0! PEnhaA.
Desarrollo intelectnaly precos, Le salieron, los pri-
meros dientes 1 andave a la edad comun. Tuvo un
catarro intestinal poco intenso en el primer ano.

VILI. Un nino al presente de seis anos, miopético.

IX. Un nino de cinco anos enteramente sano. sin
ningun estigma de Ites hereditaria. Tuvo un lije-
ro catarro intestinal en el primer ano.

X. Una ninita de cunatro anos, normal, no tiene
ningun estiema de heredo-ltes. Ha tenido tres ata-
ques diagnosticados de histéricos por el doctor Ma-
turana. Catarrvo intestinal en el primer ano. Duran-
te el parto de esta dltima tuvo nlatagued navingo
por una impresion de susto. A los veintidos dias
del parto, hizo una caminata’de una legua 1 fué
acometida de una metrorrajia poco abundante, que
le durd once meses, al cabo de los cuales se hizo
raspaje del utero.

El'abuelo materno murié a los cuarenta i cinco
anos de edad, de aneurisma.

La abuela materna, de setenta anos, vive i goza
de buena salud.

De los tios maternos, unos son sanos 1 tienen hi-
jos bien museculados, una tia anduvo a los tres anos
de edad; un tio murid de derrame cerebral; otra tia
madnd tisidaciotra a los cuarenta i einco anos de
ancurisma.

Hl 'patere A echileno, tenia ltes 1 blenorrajia dntes
de casarse, en los primeros anos de su matrimonio
tuvo dos veces ataque de blenorrajia aguda. Se que-
ja actualmente de dolores en la e¢intura i en una ro-

dilla.
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Los tios paternos son sanos i tienen hijos bien
muscnlados,

No ha habido atrofia muscular en la familia, ni
portla Wnea matérna ni paterna.

Restimen de los antecedentes: ltes del padre e
histeria de la madre:

OBSERVACION N.ev]

Zulema Acuna Sande. Catorce anos. Nacid en San
Juan (Arjentina) en 1890,

Naeid dé'término. Kl parto fué facil i durante el
embarazo tuvo su madre perturbaciones dijestivas,
no podia comer sino alimentos liguidos en pequena
cantidad, con log sdlidos sentia fatigas, durante los
ultimos meses espulsé por la vajina un liquido
IMUCOSO.

['ué criada con biberon durante seis meses:
cuatro con leche de vaca i dos con leche de burra.
Al fin el primermes de esta alimentaciegnartificial;
fué acometida'de fiebre, vomitos, ‘deposieiones’ ver-
des cargadas de mucosidades 1 meteorismo (eatarro
intestinal), L alinentacion- natural- la mejord, al
sétimo mes, ‘pero” el “eatarro” le repitic 'varias veces
al darle otros alimentos. A los seis meses le salieron
los primeros dientes 1 balbueed las primeras pala-
bras. A los trece meses did los primeros pasos (1)

A fines del 91 (un ano) se la sorprendié comién-
dose un pomo de pintura (amarillo del rei). Inme-
diatamente se presentaron sintomas de envenena-
miento, que se disiparon pronto mediante preserip-
ciones de un facultativo, quedando solo vestijios de
un catarro intestinal.

En 1893, coqueluche, gque durd seis meses.

En 1894 ofitis'supurada doble, corizas frecuen-
tes, fiebre eruptiva’lesearlatina). En esta misma fecha

1) Despues del destete ganglios infartados en el cuello.

prineipio a perder el apetito, a enflaquecerse i sen-
tirse mui débil. Al andar se cansaba mucho i se caia
con freecuencia porque se le doblaban las rodillas,
Acusaba dolores de piernas.

En Febrero del 95 fiebre alta con convulsiones,
permaneeio en cama veinte dias. La difieultad en la
marcha se acentud como timBion UP deblidad i
los anos 98 1 99 esperimentd sensacion , de comezon
en todo el cuerpo, mueho mas acentnada en el dorso.
También se quejé i se queja hasta ahora de frio en
las estremidades, sobre todo en el lado izquierdo.

EXAMEN FISICO HECHO EL A0 DE 1900

Desnudada la enfermita, lo primero gue se nota
es la falta de armonia en las formas, los antebrazos
aparecen mas voluminosos gue 168 bnazdd 168 hioime
bros un poco echados hadia adelante, los omopla-
tos mui salientes, la columna vertébral presénta una
curvatura de concavidad posterior, el vientre pro-
minente, los muslos adelgazados, principalmente en
su tercio inferior.

La estacion de pié es dificultosa 1 para mante-
nerla necesita apoyarse en la punta de los piés, le
es completamente imposible apoyarse en sus talones
a consecuencia de que los muscetlos Posteriores de
a pierna son sitio deuna retraceion fibro tendinosa.
Por esta misma causa se presenta la actitud de pié
caido. Kl elonus del pié no es mui manifiesto. Re-
fejos patelares abolidos.

La marcha es caracteristica (en canard). Los camn-
bios: de position le son mui dificultosos, levantarse
del suelo le es completamente imposible, sélo puede
hacerlo afirméndose en algun mueble o persona que
esté a su aleance i sentada lo hace apoyandose en
su propio cuerpo.




CIRCUNFERENCIA DEL MUSLO

Derecho lzquivrdo

Tercio superior (.31 metro 0 31 metro
Tereio medio 0.29 0,28
Tercio inferior 0,23 (022
Al wivel de la parte mas '

ancha dela pantorrilla 0,23 (a2
i I':ill’lil‘,ﬁ'ﬂ" .u']l'lh’c: derecho un Flm-nn:;::-;]mju que e
1zo(uierdo.

MIFMBRO SUPERIORK, BRAZO

Derecho Izguicrdo
Tercio superior 0,18 metro 0,17 metro

Tereio medio 0,161 016

Las fuerzas estan mui debilitadas, sole marca seis
con el dinamodmetro en-dmbas ananes,

No hai reaccion de dejeneracion ni contracciones
fibrilaves,

EY aparato’ciréulatorioti véspiratorio novrmales.

Lia sensibilidad intacta.

Vista normal.

Dientes con estrias lonjitudinales, aserrados en
sus bordes i mal implantados.

Se somefié a un tratamiento especifico i aplica-
ciones eléetricas, pero no tomé sino tres frascos de
Jarabe de Jibert; se le aplicé electricidad durante
dos afos (1901 1 1902) al cabo de los cuales ya no
se la pudo llevar a la clinica por la impotencia mus-
cular que se ha ido acentuando dia a dia hasta pre-
sentar en la actualidad "¢l enadro que vamos a es-
poner:

La salud jeneral deja que desear; sus reglas, que

aparecieron solo este ano, son irregulares 1 desco-

11

loridas, sale a veces por la uretra un liquido blan-
{!.!i‘t'illu_ ERPESO, |].'| ii‘Hiliu i']‘iit’lilil 11!' |Ur-l ;;'rzm:]c-re
labios: corazon, pulmones, rinones normales; inte-
lijeneia, bien desenvuelta; dijiere mal los alimentos
i las carnes negras (lienteria), las carnes blancas i
legumbres bien soportadas, los primeros alimentos
provocan deposiciones | dangadasdeionuncosidadel;
deseos frecuentes de “orinar 1 orinas turbias; sufre
de estitiguez, de cinco amieve'dids) énando no'toma
purgantes.

EXAMEN

Cuatro traveses de dedo por encima del codo 1 en
la“parte esterna del brazo presenta una mancha pig-
inentada, eliptica, de dos centimetros en el mayor
diametro i de nno en el menor (1). En la parte me-
dia de la espalda hai una erupeinm ¢ \pequenas
papulas.

Cara apitica, pero ningun mustulo’de/1a niimiea
facial ni de los dreanos anexos a la cara esti to-
mado.

La mayor parte de los movimientos activos han
desapareeido i los gue quedan son mui limitados
i lentos en ejecutarse; la condueen en brazos de un
lugar a otro, porque sus estremidades inferiores
estan inertes; la visten porque lTassiperiored'apénas
conservan un resto de enerjia‘que’ novle permite
sino llevar los alimentos a la boca. La posicion
de pié es imposible. La mantienen en una silla,
atirmgngdole; los. piés en un piso 1 pasandole una
venda al nivel de las altimas costillas, que amarran
énvel pegpldldo Cde la silla. De esta manera puede
sostener el tronco, mas o ménos derecho, que se
desliza i cae sin ese sosten i evitar los dolores de la

WA Existe desde el nacimiento en cuva L"]-m';l era mucho mas E-L‘s|l1|-l'|;lk




columna vertebral que le produce la traccion ejer-
cida por elpeso del. cuerpo hacia adelante. Le afir-
man los brazos en la mesa al comeri con la cabeza
inclingdda’ lleva’ 168 alimentos a la boeca con movi-
mientos mui lentos i limitados en sus estremida-
des superiores.

Esta imagen se encuentra
con restriccién de acceso

Kl acromion; - inelinado hacia adelante, hace una
eminencia considerable a ambos lados. El torax pre-
senta una desviacion en masa héieia el lado izquierdo.
5l vientre es prominente i los pliegues inguinales

profundamente escavados entre el abdémen i los
muslos. La columna vertebral presenta una doble
curvatura; escolidsis dorsal 1 lorddsis lumbar mui
exajerada. La pélvis estd echada hacia atrasi las
nalgas siguiendo este movimiento prominan en el
mismo sentido. Hai una serie de pliegues transver-
sales en el lado izquierdo A Useax ekt dides déste
el angulo inferior dek omdplate, hasta_el, saero. Kl
borde espinal del oméplato desprendido del torax
dista de él como tres centimetros en el lado derecho
1 uno en el izquierdo; no es paralelo a la linea de
las apdfisis espinosas sino inclinado de abajo a arriba
1 de fueraaadentro, inclinacion que es mas marcada
en el lado derecho en el eunal el Angulo inferior llega
a la linea axilar posterior, miéntras que en el lado
1zquierdo no aleanza a esta linea.

Distancia del dngulo inferior al vértice de las
apofisis espinosas: Lado derecho, 0,07 metros; Lado
1izquierdo, 0,06 centimetros.

Kl dangulo inferior izquierdo estd 5. centimetros
mas bajo que el derecho. De uno a 6tro dnguloinfe-
inferior hai 23 eentimetros,

De la parte media del borde espinal al vértice de
de las apofisis espinosas: Lado derecho, 7 centime-
tros; lado izquierdod9 metros.

Los miembros superiores, muy adelgazados en
los hombros 1 brazos, lo son mucho ménos en los
antebrazos 1 manos, los antebrazos en flexion lijera.
En los miembros inferiores se observa tambien un
mayor adelgazamiento en su raiz, las piernas en
semi flexion, los piés en varus equinus mareado.

MOVIMIENTOS

Cuello: movimientos de flexion, estension i rota-
cion normales; de lateralidad, limitados.




MIEMBRO SUPERIOR

Howbros: 16 fexiste sino un lijero movimiento de
clevacion, los demas movimientos de la articula-
cion escapulo-humeral, nulos.

La flexion del antebrazo sobre el brazg, lenta en
hacerse, no llega al dngulo recto; "la’ estension se
hace con brusquedad. Hai una rvetraceiow dibrostens
dinosa del codo que lo eoloea en semi-flexion. Mo-
vimiento de supinacion mas enérjico que la prona-
¢ion| “pero drmbos movimientos muy limitados. Resis-
tencia al movimienito de estension pasiva del codo.

Por debajo de la parte media del brazo izquierdo
i en la rejion esterna hai una eminencia redondeada,
de consistencia museular, del tamano de un huevo
de gallina.

Muneca: flexion i estension posibles, adduccion i
abduceion limitadas,

Dedos: flexion, restension, adduceion, mbduccion i
movimientos de latéralidad ‘con 'mas-fuerza-que los
movimientos anteriores. Al hacer el movimiento de
estension seq luxay la) falanjina sebre la-falanje, i
[a altima falanje ‘sobrela falanjina.

En el lado izquierdo, los movimientos, aunque
limitados, son mas enérjicos que en el lado derecho.

MEDICIONES.—BRAZO

. recho Izquicrdo
Tereio superior 0,18} metro 0,181 metro
Tereio medio 017 0.1% _]
ANTEBRAZO

Derceho Tzquierdo

Tercio superior 0,18 metro 0,19 metro
Tercio inferior 015 ks 0,151

— 15 —

Movimientos inspiratorios mas o ménos profundos
con elevacion de los hombros.

Las masas musculares del térax i miembro supe-
vior, mui disminuidas de voltumen, presentan en
unas partes consisteneia dura i en otras la normal.

Mdembros inferiores: Movimientos de la articula-
clon coxo femoral, nulos|

Rodilla: flexion mas pronunciada que la estension,
pero ambos movimientos mui linmitados. La posi:
cion en flexion es ménos molesta que la estension.
Resistencia a la estension pasiva de la pierna. Re-
traceion fibro-tendinosa de los misculos de la rejion
posterior del muslo i de la pierna que colocan a ésta
en flexion forzada.

Luxacion de la articulacion tibio-tarsiana izquier-
da hacia adentro. Pié varus equinus mui pronuncia-
do.” Adduecion i abduccion lijeras del pié.

Dedos: flexion 1 estension posibles, movimientos
de lateralidad irregulares.

CIRCUNFERENCIA DEL MUSLO

Derecho Izquierdo
Tercio superior 0,37} metro 0,374 metro
Tereio medio 0;31hala» 0,36
Tercio inferior 0.25 0,273
Pantorrilla parte
mas anchi 0,25 0726}

Las masas musculares tienen en unas partes con-
sistencia dura i en otras la normal. Son indoloras a
la_presion. (No-hai contracciones fibrilares.

Reflejo patelar falta e igualmente el del olécranon.
Reflejos otulareds 1 de la farinje normales. Los de-
mas reflejos tendinosos disminuidos en intensidad.
Reflejos cutineos tambien disminuidos.

Hai una gran adipdsis sub-cutdnea que oeulta en
parte la atrofia muscular.




Ksfinteres sanos.
Kl ltravecte i de -los nervios no es doloroso a la

}rl'v:-iii}ll.
Sensibilidad' taetil dolorosa, 1 térmieca normal.
No hai perturbaciones subjetivas de la sensibilidad.
La primera parte de la observacion la he tomado
del archivo de clinica nerviosa. El estado actual lo
he observado en casa de la enferma:No se me permi-
ti6 sacar mas fotografias que la que presénto.

Kl diagndstico se impone en este caso, los earic-
teres elinicos de una miopatia atréfica progresiva
son claros. Estos cardeteres los voi a esponer en un
corto resumen:

I. Principia insidiosamente por debilidad segui-
da de atrofia, de seundohipertofia i con mucha rare-
za \de, hipertrofial verdadera de los, museulos afa-
cados;

[I. La atrofia es simétrica i mas marcada en la
raiz (de/los/ miembros que en lasestremidades;

[TI. Falta de armonia de las formas;

IV. La atrofia es electiva, ataca ciertos grupos
musculares con esclusion de otros i los musculos
atacados no pertenecen a territorios nerviosos defi-
nidos, sino a grupos fisioldjicos mas o ménos bien
eireunseritos;

V. Pl‘lnf'llllcl en la infancia o la adolescencia, ra-
ra vez en la edad adulta;

VI. Es una enfermedad hereditaria i familiar;

VII. La atrofia precede a la parilisis;

VIIL, Contraceiones fibrilares no existen o son
raras;

IX. Las excitabilidades galvanica 1 faradica de los
miusculos estan disminuidas en proporcion de la
atrofia pero no hai reaccion de dejeneracion;
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X. La exeitacion mecanica de los misenlos dis-
minuye tambien en la misma proporeion;

XI. i.0s reflejos tendinosos se encuentran intac-
tos, disminuidos o abolidos, segun ¢l ntmero de fi
bras musculares que puedan responder a la exeita-
cion;

XII. Retracciones fibro-musculares qué inmovi-
lizan los miembros en sewigioxionyjeneralnente:

XIIIL. Evolucion estremadamente lenta;

XIV. Eminencias musculares redondeadas en la
parte media de los museulos, que es la ménos atro-
finda 1 donde hai Manojos [!F]]l]lll\u*‘ hipertrofiados;

XV. No hai perturbaciones ni objetivas ni sub-
Jetivas de la sensibilidad, salvo escepeiones;

XVI. No se ve aparecer ni en el curso nien la
terminacion de esta afeccion sintomas bulbares.

Todos estos caractéres los encontramos en este
caso; falta solo la heredad homologa i la simetyia
absoluta porque la atrofia és mas PhircddadénCi 914!
do derecho. Pero el diagnéstico de amopatia - ini-
tiva progresiva se impone, como ya lo dije.

Vol a pasar en revista los caractéres de otras pa-
ralisis que pueden afectar al sistema neuro-muscu-
lareonel fin de eliminarlas del caso presente.

El sistema neuro-muscular tiene su orijen en la
corteza cerebral, en las grandes eélulas piramidales
del area rolandica, de donde nacen fibras. que atra-
viesan el centro oval, los dos tercigs anteriores de
la capsula interna, la base de los pedunculos cere-
brales, la parte anterior de la protuberanecia i bulbo,
se entrecruzan al nivel de las piramides bulbares i
seadividee @i idos fasciculos: uno direeto 1 otro eru-
zado que descienden por los cordones antero-latera-
les'1 'se ponen en relacion con las eélulas de los
cuernos anteriores de la médula; este trayecto cons-
tituye el neuron central que por contigiiidad se pone
en relacion con el neuron periférico que empieza
en las células de los cuernos anteriores, de donde
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nacen las raices anteriores que terminan en las pla-
cas moteras e los musculos.

Lesionados los neurones central i periférico en
Enalqiier punto dé su trayecto, resultan parilisis
que, segun el sitio de la lesion, se pueden distingnir
en cnatro eategorias:

1.0 Paralisis cerebrales.

2.8 Ld. mielopaticas.

3.8 Id. neuriticas.

dad Idl miopéticas primitivas

1.0 Pardlisis cerebrales (por lesiones materiales o
funcionales-—histeria). Sus earactéres son los si-
grientes:

a) Son, porlo jeneral, bien localizadas i tienen
una topografia fija;

b) Hs raro sean simétricas 1 hilaterales. Atacan
jenceralmente la estremidad de los miembros i né su
iz

¢)" Lt pardlisis précedea’ Lvateofia;

d) Los musenlos atrofiados presentan contraceio-
nes fibeilares:

¢) Los reflejos estin exajerados;

f) Reaceiomes eléetricas debilitadas, sin reaecion
de dejencracion;

¢) Se acompanan de otras manifestaciones cere-
brales (perturbaciones de la inteligencia, convulsio-
nes, contracturas, ete.)

fi) Si se trata de una paralisis funcional se en-
cuentran estigmas de histeria.

No podemos, pues, colocar el caso de Zulema en
este cuadro,

2.0 Pardlisis. aielopdticas (paralisis infantil, mal
de Pott, esclerdsis lateral amiotrofiea, siringomielia).

Caractéres de la atrofia:

a) Siringomielia, poliomielitis eronica son afeccio-
nes del adulto espeeialmente;

i) La atrofia es unilateral o bilateral i simétrica,
pero ataca mas la estremidad de los miembros que
su raiz;

¢) La amiotrofia sucede a la pardlisis;

) Hai contracciones fibrilares:

¢) Ataca un grupomusenlar, un miisculo,o VALrios:

1) Los reflejos estin Siempre ' fiodificados’ abo-
lidos en la poliomiélitis; exajeradoscen ka reselerdsis
lateral; abolidos en los miembros superiores, exaje-
rados en los inferiores en la siringomielia: abolidos
o suprimidos en las paraplejias potticas;

g) Hai perturbaciones de la sensibilidad: disocia-
cion siringomiélica, hipoestesia, anestesia:

) No solo los musculos estin atrofiados sino
aun, los huesos, como en la pardlisis infantil:

¢) Se puede ver aparecer en el curso o en la ter-
minacion de estas afecciones el sindromalabio-gloso-
larinjeo (esclerdsis en placa, sirincomielia, polios
mielitis;

J) Hai reaccion de dejencragion,

Tampoco este cuadro corresponde al de nuestra
enferma.

3.9 Pardlisis newritica. Caractéres de la atrofia:

a)LPopografia: es mui raro sea hilateral i simétrica
aunque se jeneralice, evoluciona sin 6rden, sin sis-
tematizacion, atacando un lado n otro del cuerpo,
un grapo musecular o un maseulo;

h) Ataca primero la estremidad de los miembros:

¢) La atrofia es precedida de dolor i el trayecto
de los nervios es doloroso. Hai perturbaciones obje-
tivas de la sensibilidad ecasi constantes en el territo-
rindedosenervios atacados (anestesia, hipoestesia,
E‘II'_.l;

d) Existén perturbaciones vaso-motrices (enfria-
miento de las estremidades, ciandgis, edema, hiper-
hidrdsis);

¢) Perturbaciones tréficas cutaneas (ietiosis, glossy
skin, caida de las unas, mal perforante):
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) No hai contracciones fibrilares;

#) Reflejos disminuidos o abolidos;

fi) Hai reaceion de dejeneracion;

) Existencia de un factor etioldjico; infecciones,
intoxicaciones por el plomo, arsénico, alecohol.

Este euadro es mui distinto al de nuestra enferma.

Las dos neuritis que se pueden encontiarcenila
infaneia son: la amiotrofia del tipo «Charcot-Marie |
la neuritis intersticial hipertrofica—de’ Dejering -
Sottas.

Caragtéres de la primera: enfermedad hereditaria
1 familiar, ataca primeéro los misculos de los piés i
en seguida los de las piernas, manos i antebrazos.

Caratéres de la segunda afeceion: enfermedad fa-
miliar, jeneralmente principia en la infancia, ataca
los miembros de la estremidad en su raiz,se acompa-
nia de dolores fulgurantes i perturbaciones objetivas
de la sensibilidad, ataxia, eifo-eseolidsis, sindroma
de Argyll Robertson, la_palpacion de los neryios
permite | constatar) sn-hipertrofia 1 su durezal

+En qué tipo de los diversos que se han deserito
podemos colocar este caso?

Los/pyincipales’ (tipos clinieos son los signientes;

TIPO LANDOUZY-DEJERINE

Segunda infaneia o adolescencia. Principia por
los mnseulos de la cara, en seguida son tomados su-
cesivamente: trapeecio, romboidal, deltéides, bi-
ceps, braquial anterior, triceps, supinador, radiales,
i en los miembros inferiores: gliteos, femorales i
rejion. antero-esterna de la pierna. Duran 30 o 40
anos antes de llegar a la impotencia.

TIPO JUVENIL DE ERB

Principia en la juventud. Se inicia en el miem-
bro superior, pero en algunos easos empieza en las
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masas sacro lumbares i en los miembros inferiores.
Ataca sucesivamente: biceps, braquial anterior, su-
pinador largo i deltéides; infra i supra espinosos res-
petados. Estremidades inferiores i cara puede estar
tomadas.

TIPO ZIMMERLIN

Amiotrofia familiar i hereditaria. Solo. los. mis-
culos de la mitad saperior "del cuerpo son atacados,
los miembros inferiores 1'[\&4[::'5;“[(3.\',

TIPO LEYDEN-MOEBIUS

Primera infancia. Principia masa saco-lumbar,
estremidades inferiores, estremidades superiores, a
veces cara. Al llegar a la pubertad reducidos a la
impotencia.

Kn este ultimo tipo colocamos a nuestra enferma.

Sentemos, pues, el diagnostideldee miopatio g
mitiva progresiva, tipo Leyden Moehius.

OBSERVACIONES

Renée Acuna Sande. Llegé al servicio de poli-
elinicadel doctor Orrego Luco el 17 de Mayo de 1904

Durante el embarazo de Renée tuvo su madre
perturbaciones dijestivas.

Nacié de término despues de un parto normal.
Le salieron los primeros dientes i balbuced las pri-
meras palabras a los seis meses. Anduvo a los doce
meses. Se erid con ama i fué atacada en el primer
and Jen\wariasroeasiones, de fiebre, deposiciones ver-
des cargadas de mucosidades i meteorismo (catarro
mtestinal).

A los 13 meses tuvo un torticolis. Despues del
destete, ganglios infartados en el cuello.

Hasta la edad de 5 anos (1900) era mui gorda i
fuera de las perturbaciones dijestivas, que la ataca-
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ban cada vez que comia algun alimento pesado, no
se - habid notadoien ella nada de anormal. En este
ano despues de una impresion de susto, cambi6 de
caracter - s viveza “habitual se transformo en tris-
teza.

Diferentes posiciones que toma Renée para pasar de laposicion
horizontal a la vertical

Esta imagen se encuentra con
restriccion de acceso

Kn 1901 (6 anos) debilidad en las estremidades
inferiores, andaba afirméndose en los objetos que
encontraba a su paso con el enerpo un poco echa-
do hécia atras, las piernas separadas i balancedndo-
se. A fines de este ano, enflaquecimiento 1 disminu-
cion de fuerzas en las estremidades superiores. Al
levantarse del suelo lo hacia afirmando primero las
rodillas i la palma de las manos i llevando el tron-
co a la vertical poniendo en extension forzada las
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<-.-In-1nii}ml|_-z~' superiores e inferiores sin tomar nin-
apoyo nil en si misma ni en los objetos vecinos.

En 1902 (7 afnos) la punta de los piés se ineliné
hicia adentro. La vié el doctor Maturana quien le
receto glicero-fosfato de eal i emulsion de Scott: un
farmacéutico le dié ademas jarabe vodo-tanico. , En
este ano se caia con frecuentia Al voirter e e G0t

Esta imagen se encuentra con
restriccion de acceso

blaban las rodillas i se iba al suelo. Aprendié a leer
en 3 meses,

Ea 1B03(8anos) se le aplied einturon eléetrico
del que quedan como vestijios cicatrices blaneas,
realzadas én el epigastrio. Los golpes eran frecuen-
tes en esta época al andar, ya la enfermita no podia
correr. Hste ano tuvo ascarides lumbricoides.

Se levantaba del suelo poniéndose primero en
enatro pies 1 afirmandose despues en si misma con
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sus estremidades superiores, escalondandose desde los Kin la mandibalvinferior los ntes sol pequenos
con estrias lonjitulinales i hord dentados

pide hastie ¢V asnslopara llegar a la posicion vertical.
Bl estado actual es el siguiente:

.I'r‘1r;.'-;r.f< "t f\'r'--:_ TRMEETIR 1 a2l cor 1868 :|1E' '_'“' | ”i—
pertrofia de ' ierd

EXAMEN

Apetito malo. Se renueva ol catarro/intest Mad
con cualquier alimento pesado. Corazon, pulmon,

_ ._ Esta imagen se
Esta imagen se encuentra con L] encuentra con

restriccién de acceso ' restriccion de

acceso

rinones, normales. Iotelijencia bien desenvuelta.
Panienlo adiposoregular. Infartos ganglionaves por
delante del esterno-cleido mastoideo en el cuello. No
hai designaldades, enlos huesos,

Dientes: Jmplsntacion desigual. En la mandibu-
la superior: dos incisivos medios en paleta, coloca-
dos en angulo i separados; ineisivos laterales pe-
quenos con estrias lonjitudinales i bordes dentados.

Care: ningun musculo esti tomade,
Posicion de pic: In eabeza 1 parte superior del
tronco mui echados hacia atrag, la eolumna dorso-




lumbar deseribe una curva de concavidad posterior
formando/ensilladura, cabeza levantada, brazos
caldos, pies juntos, con las puntas inelinadas hicia
dentro, sosteniéndose sobre ellas.

Posicion sentada: Se mantiene siempre inclinada
hacia un lado; para pasar de esta posicion a la ver-
tical, acentiia mas esta inclinacion 1|9 apeyalen
algun objeto vecino con las dos manos,

Cuando esta acostada no puede levantarde Vsino
con difienitad; inclina el tronco hacia uno i otro
lado hasta afirmar las dos manos en un lado. flexio-
na los muslos sobre la pélvis i 1 s piernas sobre los
muslos, se sienta, afirma en seguida las manos i las
rodillas en el suelo, busca un objeto vecino para
apoyarse, i una vez encontrado, flexiona los antebra-
zos sobre el brazo 1 afirma los antebrazos sobre ese
objeto, i el pecho sobre los antebrazos, i poruna serie
de esfuerzos en que pone en estension exajerada sus
estremidades inferiores, se afirma, por fin, en la
palnia de lag-mavlos i~ lleya el troneo a lacposicion
verfical, " haeiendo con éste movinentos de latera-
lidad i de vaiven de arriba a abajo.

Miidfiac) eeligel higneo, hdvialatiras, desprende €]
pi¢ derecho del suelo, lo Heva hacia adelante arras-
rando lijeramente la punta i lo afirma por la punta
1 el bordeinterno del pié; al mismo tiempo inclina el
troneo al lado izguierdo con un lijero movimiento de
rotacion, inelina en seguida el tronco al lado derecho,
miéntras que el pié izquierdo arrrastrado, es colo-
cado hacia adelante. La marcha es, pues, caracteris-
tica «en canard .

Desnudada la enfermita se nota falta de armonia
en las formas, eurvatura lumbar de coneavidad pOS-
terror, omoplatos separados del térax, dos centime-
tros mas 0 menose borde espinal paralelo a la linea
de las apofisis espinosas 1 distante de ella seis cen-
timetros, en el movimiento de adduccion forzado
queda paralelo, ingulos inferiores delos dos omépla-
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tos igual altnra a ambos lados. Pectorales mui  dis-
minuidos de volimen, hombros i brazos ignalmente,
antebrazos 1 manos voliumen normal. Miembro in-
ferior mas delgado en su raiz que en su estremidad.
que conserva su volimen normal.

Abdémen anmentado de yoliunen, pliegues inguis
nales mui marcados,

Consistencia muscular: deltoidésdural deviias k-
culos, normal.

Miembro superior. Disminucion de la exitabili-
dad eléetrica en el deltoides del lado izquierdo, mui
disminuida en la porcion larga del biceps en Ambos
lados, en los pectorales casi ha desaparecido, los de-
mas musceulos reaccionan normalmente.

Movimientos brazos: abduecion, puede llevar el
brazo hasta la posicion vertical; adduccion, se pue-
de efectuar aunque con poea fuerza, flexion i exten-
sion debilitadas, eircunduccion ivotagion, débiles,

Antebrazo: estension mas enérjica (ue Ta flexion
pronacion 1 supinacion, normales,

Mano i dedos: todos los movimientos se verifican:

MEDICIONES

Derecho Izquivedo
Brazo a8 centimetros del
pico del elecranon 0,16 »metro, , 0,16, metro
Antebrazo parte mas
ancha 0161 0,151

Miewibio/ didférior. pié caido, punta inclinada hi-
cla_dentro.

Movimientos: Muslo. Flexion 1 extension limita-
das, estension ménos enérjica en el lado derecho,
adduccion 1 abdueccion difienltadas, rotacioni eireun-
duccion, nulas.

Rodilla: flexion 1 estension normales.




Pié: flexion mas limitada que la estension, abdue-
cionmas gue-la adduccion.
Disminucion de la excitabilidad eléetrica en los

eliteos,

MEDICIONES

Muslo a 14 centime

tros.de. da.espina

iliceeq antoro. supe-

rior 0,28} metro 0,29) metro
Pantorrilla parte mas

ancha 0,24 0,24

No hai perturbaciones respivatorias imputables a

la pardlisis del diafragma.

Orina clava, blanco amarillenta, ¢lensidad. 1J014;
reaccion-fdida-No Hai‘albimina, fosfatos niaziear.

Sensibilidad normal: no hai perturbaciones subje-
tivas,de la sensibilidad;

Reflejo patelar disininaido.

En Mayo del presente ano se la sometié al trata-
miento de tabléides de capsula supra 1enal.

De Mayo a Agosto anmentdé 80 decigramos de
peso.

En este caso el diagnistico tambien se impone: el
prineipio en la infanecia, la evolucion lenta t progre-
siva, el predominio de la atrofia en la raiz de los
miembros, la disminucion de los reflejos a propor-
cion de la atrofia, el estado de las reacciones elée-
tricas, la falta de contracciones fibrilares, hacen que
no se dude del diagnostico de miopatia atréfica pro-
gresiva 1 la localizacion de la atrofia 1 demaus carac-
téres ya enumerados hacen que se cologue en el
mismo tipo (Leyden Moebius).

OBSERVACION N 3

Julio Acuna Sande. 6 afnos.
Nacio de término. ke selicron los primeros dien-

Esta imagen se
encuentra con
restriccion de

acceso

tes 1 balbueced las primeras palabras a los 6 meses.
Anduvo a log 14 meses.
Durante el embarazo perturbaciones dijestivas de

la madre. Parto normal.




Se erla con ama.

Friger aiogeatayro intestinal.

£y anos (1809) otitis doble supurada que dura
hasta “ahora. "Este' mismo ano empieza a enflaque-
cer, a echar el cuerpo hicia atras ia sentir de-
bilidad en las estremidades inferiores. Andaba afir-
mandose en los objetos 1 se caia eoppfreeunencia
porque se le doblaban las piernas; laescala la subia
afirmandose.

5 anos (1902). Debilidad en las estremidades supe-
riores i mayor enflaquecimiento, mas mareada la
inclinacion, del troneo hacia atras i su marcha es
caracteristica «en canard

Fstado aetual: no hai adenopatias; corazon, pul-
mones, rinones, normales: no hai desicualdades en
los huesos.

Paniculo adiposo, escaso.

Dientes: mandibula superior: mplantacion desi-
gual, pequenos incisivos laterales con estrias lon-
jitudlinales dvbardes dentados 5 ingisivos, medios en
paletas; mandibula inferior: dientes pequenos con
estrias lonjitudinales 1 bordes dentados.

Coujestion/ ddl earnéte-inferior] ddenoideds| pocao
marcadas, hipertrofia de la amigdala derecha.

Timpano: perforacion pequena, varias cicatrices,
retraceion al nivel del martillo (oido izguierdo).

Orina: densidad 1,016, veaccion dcida, no hai
albiimina, fosfatos, ni aztear.

Hombros: echados hacia adelante, hombro izguier-
do mas alto que el dervecho; pectorales easi han
desaparecido; deltoides disminuidos de voliimen en
ambos lados; mui marcado el hueco infra clavieular,
Se ven las eostillas. Lijera gotera a lolargo de toda
la parte media del esternon. Brazos i hombros mas
delgados, gue, los, antebrazos i manos. Omdplatos
desprendidos del térax, forman la escapulae alatae
clasica, omdplato izquierdo como un ecentimetro
mas alto que el derecho, borde espinal paralelo a la

linea de las apofisis espinosas. Curvatura lumbar
mui acentuada. Miembros inferiores mas delgados
en su raiz.

Posicion de pié: cabeza levantada, brazos caidos,
piernas lijeramente separadas.

Esta imagen se
encuentra con
restriccién de

acceso

Marehe demeanard

Se levanta del suelo afirméndose en si mismo,
esealonindoge desde las piernas hasta el muslo.

Distancia del borde espinal del omdéplato al vér-
tice de las apofisis espinosas, cinco centimetros a
Ambos lados,

Movimientos del cuello: normales.




Miembro superior: lijeramente debilitados en el
OB 08 HimAS movimientos se efectuan nor-
malmente;

MEDICIONES. BRAZO
‘{-]I.ll-'ll:'l
8§ centimetros del ‘,u.n'-r'r;

del oleerano 0,14} metro 0143 Inétro
.'I}.Ffl'"l'lle"f.r;_l’-'\;.fl'f,i‘,}f’.fﬂl"flf.ff (0,14 » 014 3

Bipeomismbro inferior solo los movimientos de
la articulacion coxo femoral se encuentran deln

litados.
MEDICIONES

Muslo: @ 14 centine-
tros de la espina
iliaced “dntéro supe-
rior

Pantorrilla, parte mas
el

0,275 metro 0,277 metro
0,210 0211

Reaceiones eléetricas normales en los miembros
superior e inferior.

No hai eontracciones fibrilares.

Esfinteres sanos.

Masas museculares indoloras a la presion e igual-

mente el trayvecto de los nervios.

Por las razones que ya he espuesto 1aenosticeo
tambien en este caso miopatia atrofica

tipo Leyden Moebius.

progresiva

CONCLUSIONES

1.9 En estos tres casos de miopatia obran aparen-
temente dos factores etioléjicos que son: la histeria
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materna como herencia neuropitica heterdloga i la
sifilis paterna. Da cierta importancia a este 1ltimo
factor el hecho de que no se manifiestan estigmas
de laes hereditaria en los hermanos en quienes la
miopatia no se ha desarrvollado, por lo ménos, en la
edad en que ha ataeado a,los hermanos que presen-
tan los estigmas deesa herencia;

2.0 Kl cardcter familiames mareado enestos casos;
son atacados tres hermanos (dos mujeres i un hom-
bre), en dos de ellos empieza la enfermedad a los
cuatro anos i en uno a los seis.

3.7 Bl diagndstico de miopatia atréfica progre-
siva se impone en los tres casos asi como su clasi-
ficacion en el mismo tipo, Levden Mdéebius.

¢Cual serd el fin de estos ninos? Se ha observado
an casos analogos que al llegara la pubertad quedan
condenados a la impotencia absoluta (como Zulema)
hasta que una afeecion pulmonar aguda (conjestion,
neumonia, broneo-nenmonia) o ceromich ftuberédlogis)
coneluye con su vida.

Para concluir diré unas enantas palabras sobre la
etiolojia, anatomia patoléjica 1 tratamiento de esta
enfermedad, que tomo del Tratado de medicina de
CUrarcor i HOuCHARD.

ETIOLOJIA

La etiolojia de esta afeccion es mui oscura. Todo
lo que se sabe hoi dia sobre este punto es que se
trata de una enfermedad hereditaria, familiar i de la
infancia o adolescencia.

La hérencia meuropatica puede ser homdloga o he-
terdloga, directa o colateral i parece que la herencia
matern:d es “la-mas comun. Cuando la herencia es
homologa faltan con mucha rareza los casos de mio-
patia i son, enténces, miltiples. A veces nace un
cierto ntimero de miopdticos de un padre i de una
madre sanos.
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No solo ataca esta enfermedad familias enteras
80 queise /dbsérvaen varias jeneraciones sucesivas,
hasta 10, pudiendo ser afectados uno solo o varios
miembros de una nmisma familia. A veces se escapa
una jeneracion, la gque esta representada por un hijo
tnico. Despues de haber atacado un ¢ierto namero
de jeneraciones se estingue. En las|familiag de i
paticos, mueren muehos ninos engla primera i se-
gunda infancia i, como los casos de nilopatia) - van
aumentando en nimero de jeneracion en jeneracion
la confluencia de estos dos factores trae la estineion
de la familia al cabo de un cierto nimero de deseen-
dencias.

Por escepeion aparece esta enfermedad en la edad
adulta (despues de veinte anos) como el easo de Jo
ffroy-Achard en que se trataba de una mujer de 55
anos, histérica 1 sifilitica, en euya autopsia no se
encontré lesiones del sistema nervioso central ni
periférico.

Hl Sexocpatece\no, tener, pinfluepeia, 8¢l ba dicho
que la paralisis pseudo-hipertrifica s mas™eomin
en los ninos que en las ninas, pero esta opinion de-
pende s6lo\de las estadisticas.

Se puede observar en una familia el mismo tipo
o distintos tipos de la afeccion.

Como causa ocasional se ha hablado de la fatiga
muscular porque muchos enfermos se habian dedi-
cado desde su infancia a trabajos pesados, pero esto
es mui diseutible,

Del mismo modo se diseute la influencia de las
infecciones,

in los easos que relato, hai dos factores etioldji-
cos que ereo dignos de tomar en consideracion i son:
la histeria_materna, por una parte i la sifilis paterna
por la otra. La histeria esplicaria la localizacion de
la enfermedad sobre una parte del sistema neuro
muscnlar i la influencia de la sifilis se manifestaria
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por la falta de miopatia en esta familia en los ninos
indemnes de estigmas de heredo-ltes.

¢l mortalidad de los ninos en la primera i segun-
da infancia en las familias de miopditicos asi como la
muerte de muchos dé ¢ellos por meninjitis, como he
podido leer en alguwnas ghservagiones, -ne hablaria
tambien a favor de esta etiolojia?

ANATOMIA PATOLOJICA

Las lesiones son esclusivas del muaseulo con inte-
gridad del sistema nervioso central i periférico aun-
que se han encontrado algunas alteraciones en las
estremidades de los nervios.

Lios musculos presentan un voliimen igual, supe-
rior o inferior al normal segun que se trate de una
de las formas pseudo-hipertroficas o atréfieas. Su
coloracion es pdlida, amarillo—¢lara, tirando al gris
o bien color carne de peseade, e st-confimde domn
la del tejido eélulo-adipost idgue eontrastareon el
color rojo de los misculos sanos,

Para estudiarlos al microseopio se sacan fragmen-
tos por medio del harpon en el vivo o bien en los
musenlos del cadaver.

Hai que considerar las alteraciones de las fibras
musculares, del tejido celulo-adiposo de los vasos i
de los nervios intra musculares.

Fibras museulares: En un caso de mediana inten-
sidad, el exfmen de un corte muestra fibras atrofia-
das, hipertrofiadas 1 normales.

El color palido de las dos primeras contrasta con
elacolor\rojiicddedas Gltimas. Las fibras atrofiadas e
hipertrofiadas presentan una multiplicacion de los
nteléos profundos i marjinales tan abundantes algu-
nas veces (que la distanecia que los separa no es ma-
yor que su propio didmetro. En las fibras lijeramen-
te hipertrofiadas la estriacion se conserva a veces
pero es poco visible, no tiene la direccion transver-




sal normal, sino ondulada, en forma de arco o en-
corvadi en /digtintas direcciones, Hai fibras gue pre-
sentan una dispgiacion en sentido transvers 1 que
hace las estrias mas anchas.

Se encuentra tambien disociacion de los discos.
En las fibras mas gruesas (algunas aleanzan 25u) no hai
mas que una lijera estriacion lonjitadinalyielsendupe
de la fibra se vuelve hialino, transparente 1 presenta
fisuras i vacuolas. Lasfibras al mismo trempo se firaos=
mentan i tienen roturas de bordes sinnosos o se perfo-
ranen s parte central por un orificio mas o MEnos
estenso.cuyo contorno es neto iredondeado como cor-
ado al sacabocados; en algunas se ve de distancia en
distaneia nudosidades mas o ménos elevadas que si-
mulan anillos o discos que abarcan todo el ancho de
la fibra, otras estin bifurcadas en sus estremidades.

Las fibras mas pequenas en cortes paralelos al eje
del miseulo estén representadas por Jineas interrum-
pidas de sustancia hialina con una lijera estriacion,
a vaces|sondeflocatas; regulares 1 fas siean: fisu-
ras 1 vacuolas.

Cualgquiera que sea el grado de atrofia de las fibras,
conservan su _estriacion- hasta el fin. (Cudndo, la
sustancia contractil desaparece, la vaina del sarcole-
ma queda llena de nicleos aislados o en grupos.

Hoi se acepta que en la gran mayoria de los ea-
sos, la hipertrofia precede a la atrofia: en el prinei-
pio de la enfermedad hai sélo fibras hipertrofiadas,
en un segundo periodo, las fibras hipertrofiadas su-
peran a las atrofiadas ien el perfodo terminal la
atrofia de las fibras domina. La atrofia es, pues, el
estado terminal del proceso i se presenta a veces
desde el principio sin ser precedida de hipertrofia.

No todasdas fibrassenatacadas al mismo tiempo,
el proceso marcha de fibra en fibra 1 de haz en haz.
Un mismo miusculo presenta fibras hipertrofiadas i
atrofiadas i puede conservarsu volimen normal. Esta
mezela de fibras hipertrofiadas i atrofiadas ha hecho

decir a MareiGuNoN «nada se parece mas, visto al
microscopio, a un musculo hipertrofiado como un
musculo atrofiado

Las dejeneraciones grasosa, granulosa i vitrea no
S0 Uhh‘-t'l'\':ll} Hi]ln pox i*:ﬁl‘i'[il'inll i :-'::]n 11 Uun 1rL’111|1-f1n
namero de fibras.

Tejido eélulo-adiposo. BEstas modifichdonts mritat’
vas de las fibras musculayes, se acomparim, dealie
raciones del mismo orden en el tejido ntersticial
que se consideran como concomifantes o consecu-
tivas a la alteracion de las fibras (multiplicacion de
los nucleos, éetasis vasculares pareiales, prolifera-
cion de los elementos del tejido conjuntivo). La hi-
perplasia del tejido conjuntivo contribuye ¢n gran
parte, en ciertas formas, al crecimiento exajerado
del masculo. Este trabajo de inflamacion lenta ter-
mina: ya en la infiltracion embrionaria; ya en la o1-
ganizacion fibrosa, verdadera esclerds’s del museulo
que se pone duro i aparede comd/utebloekigrisich
broso, lo que trae como eonsecuencia una retrac-
cion tendinosa definitiva;ya-en’ la infiltracion “de
este tejido por células grasosas i enténees el mis-
enlo tiene una consistencia pastosa i el aspecto ama-
rillo.del tejido adiposo; en este caso la proliferacion
de células grasosas intersticiales es tan exajerada
que no solo hace recuperar al musculo su voliimen
norinal sino que le da un aspecto hercileo; es lo que
se observa en la pardlisis pseudo-hipertrofica.

Vasos sanguineos. Las venas'i'las “rtérias “estan
rodeadas a menudo de muchas capas de eélulas em:
brionarias, mononucleares, redondas 1 entre las eua-
led de wenceélnlas fijas aumentadas de volimen. Es-
ta infiltracion se prolonga a lo largo de los pequenos
Vddod mildéulares primitivos. Hai tambien endoar-
teritis i endocapilaritis que producen el estrechamien-
to o la obliteracion de la luz del vaso. En fin, las
paredes mismas se vuelven embrionarias, las eélu-
las fijas se multiplican.
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[,08 vasos linfdticos se pueden ver sinuosos, dila-
tadHaNazatss deléélulas endoteliales mas grandes
gueen estado normal.

Nercios intra-musculeres. En un gran nimero de
ohservaciones se ha constatado su integridad pero
Furrsrxer ha visto alteraciones 1 BABES, en un caso
de pseudo-hipertrofia, da la siguieiite ddsturppadis

las lesiones de los nervios se limitari-a su termina-
eion miéntras que las fibras nerviosas, anfl deSplies
de su aislamiento i division, presentan poceas lesio-
nes.Nosenotaen cllassinouna lijera proliferacion de
las wainasdesSehwann ide las vainasde Henle 1 una
hinchazon del ¢ilindro eje. Cerca de su terminacion,
el cilindro eje se eolorea apénas por el oro i los ni-
cleos de sus vainas proliferan. El nervio termina
en un nteleo proliferado miéntras que las termina-

ciones, propiamente dichas en cayados i filamentos,

han desaparecido, de suerte que en la placa terminal
no hai elementos coloreables por ¢l oro sino una
sustama palidey grdmlosan unay, masacondiderdable
de/ nucleos en proliferacion” de diférente orjen; al
mismo tiempo gque una sustaneia granulosa gue en-
clarrd\ tanbidn  orndst gragosnsl Bsta [lesiones fre
notan mejor comparandolas con las terminaciones
de las fibras normales en la misma rejion. En las
fibras musculares mui alteradas, la fibra nerviosa se
termina por un filamento mui fino ¢ue no se colorea
por el oro i que estd rodeado de una placa atrofica
uniforme, sin ninguna estructura . En otra autopsia
de psendo-hipertrofia, rveferida por el mismo autor,
los nervios estaban easi normales. Los hacecillos de
los nervios, dice, estin poco alterados, algunas veces
se nota un espesamiento insignificante de la vaina
lamilar-asi como una , multiplicacion poco pronun-
ciada de los nieleos del nenrilema. Parece que el te-
jido que se encuentra entre las fibras nerviosas es
orueso i homojéneo i que los espacios linfaticos
estan dilatados, pero todos estos elementos no dan

3y

mal. GouMBAuLT ha estudiado en un caso demiopatia
|||'c]_‘_{'|'£'hi\';'1 que se acercaba a la forma jl]\'c-ll” de
Exb, las alteraciones profundas del ecilindro-eje

a la fibra entera un aspecto mui diferente del nor-

en los nervios ]H‘t'il"r."!“u'u.v. (en los nervios de un
miembro superior -t gigtico). Jn un gran namero
de fibras el cilindrogje ha desapatecido” totalnrente
o al ménos ha dejade dy wolongarse graneed carmin.
Esta ansencia del cilindro-eje pueae observarse en
las fibras en que la mielina es regular o mas 6 me
nos monilitorme pero que no estia reducida aun a
bolas. Se comprueba en las mismas fibras que los
nicleos no se han multiplicado i1 que el protoplas-
ma no ha vejetado. Antes de desaparecer el cilindro-
gje se vuelve moliniforme i se carga de granul
nesal nivel de las porciones sbultadas. Estudiando
los diferentes segmentos denn mismo nervio, se
constata que la lesion, mucho _mas marcada en la
periferia, se atentia a medida HUdSEe Napfdnfa Gi
lo largo del nervio. En lasraicesanterioreslas fipras
sanas son mucho mas nwmerosas. Esta 1ésion es,
pues, distinta a la dejeneracion walleriana. En este
cago la médula presentabaalgunas lesiones, pero las
células.de los cuernos anteriores estaban sanas. Los
vasos'de la sustancia blanca estaban dilatados i te-
nian paredes gruesas. El enfermomurié de tuberecu-
l6sis sin sintomas de neunritis.

BaBEs en un easo escepeional encontro la escle-
rosis del simpético.

Este proceso de dejeneracion muscular ha sido
esplicado de diversas maneras por los distintos au-
toreete ANDRTZY 1 DEJERINE niegan las alteraciones
de los vasos i no ven un proceso inflamatorio sino
unatatr6fisd Sithple; BaBrs cree en las alteraciones
de los vasos i atribuye la atrofia de las fibras i la
aparicion de tejido grasoso a la influencia hiponutri-
tiva de los vasos sanguineos; METCHNIKOFF esplica el
proceso por la fagocitosis i dice gue cuando las fi-
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brillas que eonstituyen la sustancia contractil o mio-
plasma, no manifiestah ting actividad suficiente, la
sustancia intersticial o sarcoplasme gue. rodea al
mioplasma se convierte en células”amiboideas que
se apoderan del mioplasma i lo dijieren. LEWIN™ €n
un caso de peudo hipertrofia hacontastado la forma-
cion de tagoecitos. BLocG 1 MARINESCO, (ué suponen
i désérden primordial hereditario en la nutricion
de la fibra musecular, aceptan esta teoria. KRB acepta
una perturbacion trdfien, de naturaleza desconocida
i saca la sicuiente conelusion: «ls prematuro consi-
derar este proceso como primitivaniente miopatico.
s preciso confesar que la anatomia patoldjica ac-
tual no puede darnos una conclusion cierta

[l sistema 6seo, que presenta alteraciones notables
en la elinica, no se ha estudiado aun histoléjicamente.

TRATAMIENTO

Sé haw ensayada los siguientes fratamientos:

1.0 Electroterapia,

2/ | Masaje;

3.0 Opoterapia (glindula tiroides, jugo muscular,
jugo de timo, liquido orquideo de Brown Squard 1
capsulas supra-renales);

4.0 Sutura del oméplato para dar algun apoyo a
los miseulos de la cintura escapular.

Réjimen hijiénico: vida al aire libre, alimentacion
tonica 1 reconstituyente.
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