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UN CASO DE ATROFIA TIPO ARAN- DUCHENNE DEBIDO 
A ESCLEROSIS EN PLACA.S 

por el doctor 

P. MAZA SUBIRATS 
Médlco del Hospital Clfnlco 

(Serviclo del Prof. Dr. Angel A. Ferrer y Cagigal) 

HIS'l'ORIA OLINICA 

Hermenegildo Monje, natural de Utorle, provincia de Rues
ca, de 27 afios de edacl. :blstado, casado. Profesión, marmo
lista. 

UIS7'0RIAL PATOLOGTOO 

Antecedentes tamilia~·es: 

Pach·es Yiven sanos, han siclo 8 hermanos, es el 5.0 y vi
ven todos en buena salud. Ha teniclo clos hijos, el mayor 
de 3 afios y el segunclo murió en la infancia cle meningitis. 
Esposa sana. 

Antececlentes üulividuales: 

E'ractura del húmero clerecho a los 15 años. 
Hace cuatro afios tm·o una hemiplejíu del lado izquierdo 

con hiperhidrosis del mismo Judo, hipertermia que duró 15 
días, los mismos que la hemiplejía. A los 15 dfas pasó la 
infección, queclando perfectamente durante dos afios. lliste 
mismo laclo le duele con frecuencia, sobre todo en invierno. 
Desde entonces nota llisminución de la agudeza visual del 
ojo izquierdo. 

OOMIENZO Y EVOLUOION DE LA ENFERMEDAD AC-
TUAL 

Hace unos dos aílos comenzó a notar pérdida de fuerza 
en el brazo derecho y al poco tiempo empezó a ver cómo 
se iban atrofiando los músculos de la eminencia tenar. Sl
guieron luego los de la región hipotenar. Al cabo de un 
afio sintió lo mismo en el miembro superior izquierdo. Pre
cisa de una· manera clara que la atrofia empezó por las ma
nos y fué ascendiendo hasta llegar al estado actual. 

Desde hace cerca de afio y medio, sientè igualmente debi
lidad en los miembros inferiores, que va en aumento, aunque 
de una manera muy lenta. 

Presenta crisis ligeras de risa y llanto espasmódicos. 
Ligeras cistalgias. 

EXPLORAOION 

Fuerte hipotonía muscular con atrofia tipo ARAN-DucHEN
NE en el miembro superior derecho. 

Ligera hipotonia con atrofia del mismo tipo, pero menos 
pronunciaclo en el miembro superior izquierdo. 

Reflejos. 

Estilo-radial, cúbito-pronador, olecraniano, bicipital y fle
xores abolidos en ambos lados. 

Fibrilación muscula1· en el miembro superior derecho y 
esbozados en el izquierdo. Sensibilidad tactil dolorosa, muscu
lar, tendinosa normales. Termoanestesia en el miembro su
perior derecho. Miembros inferiores: ligera atrofia muscular 
en ambos lados. Hipotonia ligera. 

Reflejos rotulianos exaltados y también los uquíleos. Cu
taneo plantar derecho abolido, izquierclo en flexión. ÜPPEN
H~~IM, Go:ano:-< y ScHAE~'l!'ER con tendencia a la extensión del 
dedo gordo. KÜRT-MENDEL-BECKTEREW en extensión. Tendencia 
al clonos de pie en el lado derecho. Nistagmus horizontal, 
vertical y circular. 

Anisocoria, midriasis izquierda con falta de reflejo aco
modatorio del lado midriasico, fotomotor muy perezoso con 
hipus marcado. Convergencia normal. 

Ligera paresia del facial e hipogloso derecho. 

C·irculat01··io nonnal. 

Ligera rudeza respirntoria, vértice pulmón derecho. 

Punción lu:mbar. 

Manómetro de CLAUDI':. Líquldo extraído, 15 cc. 
P. I. 34 
P. F . 20 

Analisis Oéfalo-Raquid. 

Albúmina, 0.30. 
Células, 1.6. 
Globulinas = negat. 
Wasserman, H,. 
Lange = 00110000. 
Benjuí = 000000. 

P1·uebas el e emcitación laberíntica: 

Laberinto izquierdo, duración de la excitación 64 minutos. 
Laberinto derecho, 42 minutos. 

Emamen en el Departcmtento de TemtJéutica Física del 
Hospital Olínico. 

Examinado el miembro superior derecho del enfermo, se 
observau trastornos eléctl'icos de degeneración parcial para 
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casi todos los grupos musculares, pero existe reaccwn total 
cle clegeneración para el extensor del índice, los interóseos y 
los músculos de la región hipotenar. Esta reacción de dege
neración total para algunos músculos permite suponer una le
sión espinal. 

Examen de fondo de ojos practicado por el Profesor SomA, 
normales. 

Examen practicado en Marlrid el año 1929 en el mes dc 
abri.l. Liquido céfalo-raquídeo. 

l?ecuento celttlcw, 1 mm.• 
J~eacciones serÒlógïcas, \Vasserüum, 11egatito.' 
lleacciones coloiclales, Lange, 1000000000. 
neacciones quvmicas: Nonne Appelt:- neg. ~oguchÍ, neg. 

Pantli, neg. Albúmina,. 0'17 o¡'oo. 

Consulta, de Oftalmologia del Dr. ( '!èLADA: 

g¡ enfermo tiene un nstig·mati::;mo miúpico m>ts ¡Jronun
c::irtclo en e l O. I. Anisoc::oria. Pupila <.lPrecha < ·que la iz
quiercla. 

. ' OD 2/3. 
' =~OI 1/3 

Reacciona bien a lfl luz .r a la ac::omo¡h¡ciún. l<'ondos nor
males. 

Una vcz separadas las miopatías prim1t1vas, inclu
sa las de tipo' escapulo humeral de ERB, la facioescapu
lo humeral de LANOOUZY-DEJERINE, la· atrofia muscular 
progresi va neural dc CHARCO'r-MARIE, pues todas cllas 
presentau caractercs clínicos muy distintos a la atrofia 
tipo ARAN-DUCHENNE, · que es la que presenta cste en
fermo, veamos ahora con qué cnfcrmedades que repro
ducen cste síndrome atrófi.co, pÒdría confundirsc el caso 
presente. 

Indudablemente, ·la paquimeningitis cervical hiper
trófica lo produce clar-amen te; pcro con las particula
ridades siguientes: .B'u<Jrte hipcrtoní:a, llegando inclusa 
a la contractura. Exaltación dc los reflejos y en espe
cial los de los micmbros superiores. BABINSKI, ÜPPEN
HEIM, GoRDON y ScHAEFFER muy manifiestos, tradu
ciendo la fuerte compr·esión dc las vías piramidales. Y 
por última, el dolor radicular ncuralgiforme y trastor
nos de la sensibilidad, apreciandose también dolor a Ja 
presión en la columna ccrvlcal y rigidcz en el cuello. 
Por todo dlo podemos descartaria en cstc pacientc. 

Otra cnfermedad en que debemos pensar, es la escle
rosis lateral amiotrófica, pcro en ella, la atrofia va 
acompañada de exageración de los reflrjos, hipertonía, 
mas tarde paraplejía cspasmódica, participación casi 
constante dc fenómcnos bulbarel:; y de marcha rapi-dí
sima. 1.f 

La siringomelia o gliosis espinal puede, en relación 
con los síntomas muscularcs, dar lugar a cuadros clí
nicos que expongan a confusión con los propios del tipo 
dc ARAN-DucHENNE, pero el típico trastorno disociado 
de la sensibilidad y los trastornos tróficos que en ella 
se presentau siempre, nos permitcn desecharla. 

Podría tratarse también de la forma pura, atrofia 
muscular progresiva espinal, tipo ARAN-DUCHENNE, 
pero las lesiones que presenta nuestro enfermo son dc 
tipo difuso, y en esta enfermedad se hallan localizadas 
en las céluias del asta anterior de la médula. 

No tratandose de ninguna afección sifilítica, pues 
los cxamcnes practicados en su sangrc y líquido céfa lo-
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raquídeo acusan una constante negatividad, pcnsamos 
pucda tratarse de una esclerosis múltiple. 

Como primer dato a su fav01·, es el habcrse presen
tada hace 4 años, un insulto apoplético, que a los lfí 

Fig. 1 

días desaparece sin dejar ninguna sccuela. Ademas, los 
caracteres peculiares de esta hemiplejía, con hiperhi
drosis solamente del lado afecto y con movimientos, al 
parecer, atetósicos, nos permit<J localizar la lesión en el 
talamo óptico. Otro fartor por el cua] pensamos en la 
lcsión talaÍnica, es el presentar crisis dc risa y llanto 
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cspasmódicos, y que lVIULLER, con muchos otros autores, 
localizan en cstc núclco su ctiología, refiriéndosc a esta 
afccción. 

Pr·esenta también un nistHgmus tí:pico dc esta cnfcr
rrwdad, o SCH en todas diJ·crrioncs. Los de origen lahc-

fig. 2 

ríntico y cerebeloso se manifiestan, la mayoría dc las 
veces solamente en los movimientos horizontales de los 
ojos 3, a ello aña:diremos que las pruebas efectuadas 
arusan una normalidad de su aparato laberíntico y que 
tampoco hallamos adiacocinesia, dismrtría ni disinergia 
que nos indique una Jesión cNehelosa. Hacemos ronstar 
en Ja exploración, una pares i a del facial dcrecho y del 
g·losofaríngeo del mismo lado. 
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Anotamos tamhién una disminución de la agudeza vi
sual del ojo.Iizquicrdo, en él vemos un iris dilatada, que 
reacciona con dificultad a la luz y nada a la acomo
dación. A clto aíladircmos un hipus patológico por pa
rcsia dc la musculatura del il'is. El encontrar la papila 

fig. 3 

normal no excluye la participación del ncrvio óptico, 
pues como dice UHTHOFF, cuando se a:fectan las vías 
ópticas, en la esclerosis en placas, suelc observarsc una 
característica desproporción entre las alteracioncs ana
tómicas y oftalmoscópicas de una partc y el estada dc 
la agudeza y campo visuales dc otra, y cllo es dcbido 
a hallarse relativamentc indDmnes los cilindro cjcs. 

Explorando la scnsibilidad, hallamos una termo-ancs-
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tesia en el miembro superior derecho solamente, como 
en la mayoría de casos de esclerosis difusa, se encucn
tran escasos trastornos sensitivos. 

Recordemos igualmentc su para-paresia y los datos 
dellíquido céfalo-raquídeo con un ligero aumento de al
búmina 0,30 y una precipitación ligera en los 3.0 y 4. 0 
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tubos por el oro coloidal, que es por otra parte lo único 
que se encuentra en la inmensa mayoría ·dc enfermos 
afectos de esclerosis múltiple. 

Por todo lo anteriormentc expuesto, nos creemos au
torizado& a hacer estc diagnóstico, o sea, esclerosis en 
placas de forma amiotrófica de tipo ARAN-DUCHENNE. 

' ' 


