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SINDROME DE ESCLEROSIS COMBINADA
TIPO FRIEDREICH - MARIE

POR EL
Dr. RAFAEL HERNANDEZ RAMIREZ

Profesor suplente de Neurologia en la Facultad de Medicina de Cérdoba
Médico Interno del Asilo de Alienados de Oliva

Angela V., de 12 afios, argentina.
Ingresé al Asilo de Oliva el dia 28 de julio de 1925.

Awntecedentes hereditarios. — La madre murié siendo Angela
muy chica; desconoce la causa. El padre vive. No es aleoholista ni
fumador. Han sido cinco hermanos, de los cuales tres han muerto:
una a los 5, otro a los 11 y otro a los 20 afios, sin saberse los moti-
vos. Queda uno vivo de 18 afivs y Angela.

Ninguno ha tenido en la familia enfermedad andloga a la de
la pifia que me ocupa.

Antecedentes personales. — Hace unos euatro afios que presta
gervicios en casa de una familia de Cérdoba. Fué siempre sana.

Enfermedad actuel. — Ha sido siempre de cardcter alegre,
trabajadora, montaba a caballo con la misma desenvoltura que un
muchacho; se levantaba siempre temprano.

Poeco a poco cambid su cardeter; ya no tenia las mismas dis-
posiciones para el trabajo, notdndoséle un aumento en las horas de
suefio; habia que insistir mucho para que se levantara, cosa que ha-
cla con desgano, como si no estuviese satisfeeha de lo que habia
dormide. No se obtienen datos de trastornos oculares ni fiebre.

Aparecen, entonces, dificultades para caminar, algunas veces
perdia el equilibrio. Ya no le era posible andar a caballo y las horas
de suefio se redujeron hasta ser inferiores a las que dormia cuando
era sana.

Junto con los trastornos de la marcha, notaba movimientos
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anormales en los brazos y en el resto del cuerpo y sensaciones pa-
restésicas, especialmente localizadas en el hueco popliteo. Algunos
mareos a las mafianas.

Como estos sintomas aumentaran, fui llamado por el Dr.
Pedernera, distinguido pediatra de Cérdoba, a quien agradezeo la
cesion de este interesante caso clinico. (Fot. 1).

Fot. 1
Angela V. — Actitud de pie. — Vista de frente.



ANO 13. N° 10-12. OCTUBRE-DICIEMBRE DE 1926

— 158 —

Estado actual en julio de 1925.

Se presentd a la sala, donde la esperdbamos el Dr. Pedernera
¥ yo, eaminando con paso lento, las piernas separadas, ayudindose
con las manos, con las que se asia a las paredes y muebles, para
acercarse a nosotros. La marcha era vacilante; festoneaba y podia
netarse, mientras avanzaba, rnovimientos coreicos. Por el titubeo
y los caracteres descriptos, se parecia a la marcha cerebelosa.

Los reflejos rotulianos. estaban exageradoes, sin signo de Ba-
binski. Sentada y con las piernas colgando se producian frecuentes
movimientos coreicos. En log movimiéntos pasivos se apreciaba una
tonicidad normal; los trastornos sensitivos, muy ligeros, de orden
parestésicos, especialmente localizados en el hueco popliteo de Ila
pierna derecha.

En los miembros superiores: reflejos aumentados movimien-
tos coreiformes, dismetria, adladocoemesm

Trofismo y fuerza muscu].ar, conservados.

La facies un poco fijada, con algo de ptosis palpebral esta-
tica. Hs corregida por la enferma cuando se le dme que abra los
0jos amphamente es méis acentuada a la tarde que 4 la mafiana.
De cuando en cuando ge ve una sacudlda corelca de la musculatura
facial. No habfa nistacmus,

El tronco también presentaba movimientos eore1formes sua-

ves. ‘ ‘ 4 o

Los reflejos cuténeo- abdeminales ,conservados.

La palabra lenta, algo monotona entrecortada por momen-
tos, ecomo revelando contraecciones anormales de losi masculos de
la fonacion. .

Internada en el Asilo, sin trastornos mentales para seguir
su observacién de cerea, SIO'LU() con esta s1ntomatolog1a varios me-
ses. ‘ .

. Por c1rcunstan01as esm,c]ales pase un ’plempo largo sin exa-
minarla hasta que mi colega ¥ amige el Dr. M nuel Maria Cabeza,
me llamé la atencun sobre el cambm ‘sufride en ol cuadro clinico
de Angela, adelantdndomé su opinién respecto a que estaba haeiendo
un sindrome de Friedreich.

El dia 1° de setiembre de 1926 levanto el siguiente estado
actual
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Facies. — Ligeramente fijada. Por momentos poeo parpadeo.
No hay nistagmus, siendo el examen pupilar y del resto del aparato
visual negativos. Surco naso-geniano izquierdo algo borrado, en
comparacién cont el dereeho. Durante la palabra suelen presentarse
slgunas sacudidas coreicas de la musculatura faeial.

La palabra estd como en el primer examen.

La lengua algo aumentada de tamafio y animada de movi-
mientos de orden fascicular que sucesivamente la acortan y ensan-
chan. Paladar y velo normales; amigdalas hipertrofiadas; dientes
bien implantados sin anomalias notables. En las molares se notan
algunas caries. «

Nada que anotar en el resto de los pares craneanos.

Cuello. — No se palpan ganglios; no se ven ni palpan latidos
en el hueco supraesternal. Algunos'espasm()s coreiformes.

Tronco. — La columna vertebral presenta una cifo-eseoliosis

«

Fot. 2

Ligera esclerosis a concavidad derecha
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ligera de las tltimas vértebras dorsales o eoncavidad derecha y es-.
coliosio compensadora inversa, de las Giltimas lumbares. (Fotos2y 3)

Fot. 3

Cifosis bastante acentuada.
El ple izquierdo cae, en actitud de reposo que

tiene la enferma, mas que el pie derecho

Corazon, Se percute en sus proyecciones normales; nada que
anotar en la auscultacién.

Pulso... 68 por minuto.

Reflejo 6culo - cardiaco:

Antes de la comprensién ocular ... ... 17 en 15 segundos ‘ 3
Durante la i R > S LI L ’s
- Después de la U | ETAE T ”

Presién arterial tomada con el aparato de Pachon asociado
2 los brazaletes de presién y auscultatorio del Prof. Lian:
Brazo derecho:
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Presiéon méax. 9,1|2. Presién min. 6,12
Pierna derecha, tercio medio: o
Presién méx. 10,1|2. Presion min. 7
Brazo izquierdo: ‘
Presién méax. 10 Presién min. 6

Pierna izquierda, tereio medio:

Muy pequefias oscilaciones en el Pachon, que no llegan a
1]2 grado. El brazalete auscultatorio colocado sobre la arteria pe-
dia da un tong“art_erial apenas perceptible, no pudiendo establecerse
con claridad la méxima y la minima.

Miembro superior derecho.

Reflejos — Abolidos, menos el bicipital y el de los radiales,
cue estan disminufdos; el ref]ejo pectoral, conservado.

Sensibilidad, normal.

Motlhdad pasiva, sin hipotomia. Fuerza bien conservada.

Se notan m0v1m1entos coreiformes “poco intensos. Hay disme-
tria, asinergia,, pl(meo de las manos.

Miembro superior zzqmwdo.

Reflejos, abolidos, menos el bicipital que estd disminuido.
El reflejo pectoral, econservado.

Movimientos pasivos sin hlpotoma La fuerza musecular es-
t4 evidentemente disminuida en relacién con el lado derecho.

Sensibilidad normal.

Adiadococinesia méas marcada de este lado; dismetria y de-
més sintomas cerebelosos bastante intensos. Mévimientos coreifor-
mes. »

Miembro inferior derecho.

Reflejos, rotuliano y aquiliano, abolidos. Al investigar el re-
flejo plantar se producen una serie de movimientos de flexién y
extensién del pie de cardeter defensivo. No hay Babingki. Colocada
en decbito ventral y la pierna levantada en flexién sobre el muslo,
la percusién de la parte media de la planta del pie no produce la
contraceién del triceps sural.

Movimientos pasivos — Hay hipotonia; los talones pueden
llevarse facilmente hasta tocar los gliteos.
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La palpaciéon de los musculos muestra una consistencia nor-
mal. Las fuerzas, bien conservadas. ’

Sensibilidad normal.

Ataxia: planeo en la prueba del talén sobre la rodilla opues-
ta. Movimientos coreiformes. '

No hay atrofias musculares visibles ni trastornos troficos de
piel. Ufias con estriaciones.

Fot. 4 -

Angela V. — Actitud de pie. — Vista de espalda.
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Miembro inferior izquierdo.

Reflejos rotuliano y aquiliano, abolidos. Signo de Babinski
positivo. En la maniobra de Striimpell se produce, la flexién de los
dedos en. el lado derecho y la extensién en el izquierdo. La percu-
sién de la planta del pie en dectbito ventral, es negativa.

Hipotonia més acentuada que en el lado derecho. En dectbito
dorsal, estando en la camilla de examen en éompleto estado de re-
lajamiento museular, €l pie izquierdo cae méas que el derecho.

La pierna izquierda estd uniformemente més fria que la de-
recha; cianosis, muy notable comparando ambos pies entre si. (Re-
cuérdese el resultado de la presién arterial). Ufias con estrias.

Parece eshozarse una excavacién del pie.

Las medidas de las circunferencias tomadas en los muslos y
pantorrillas, a la misma altura, no acusan- diferencias.

s

Fot. 5

Angela V. — durante la marcha. —

Cabeza y troxco en flexién.
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Fot. 6

Angela V. — Instantdnes mientras caminaba
ayudada por una enfermera

Maxcha tabeto - cerebelosa.

En ciertas actitudes del dectibito dorsal y la estacién de pie,
la pierna izquierda aparenta ser més larga que la derecha; (Fot. 4)
pero, las medidas tomadas desde las espinas iliacas antero inferiores
hasta los bordes inferiores de los maleolos internos dan la misma lon-
gitud. Se notan los mismos signos cerebelosos y eoreiformes que en el
otro miembro.

Reflejos abdominales (cutaneos) algo aumentados.

Actitud de pre.

La cabeza, el tronco y las extremidades muestran una inquie-
tud especial. El cuerpo se flexiona o se extiende sin ritmo, como
obedeciendo a espasmos musculares o sacudidas coreicas; la cabeza
acompafia, por momentos, en estas actitudes que, a veces, recuerdan
los movimientos salutatorios. En los miembros, sacudidas corei-
formes.
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Los pies cambian de sitio, cuando el tambaleo los obliga a
buscar el equilibrio. No se tiene sola; necesita siempre un apoyo.

La marcha estd muy perturbada. Camina apoyandose con las
manos en las paredes; las piernas se entrecruzan, festoneando y ro-
zando las rodillas entre si. Por momentos taconea pareciéndose a la
marchg atéxica; (Fot. 5) més tarde aparecen los caracteres titubean-
tes de festoneo y ebriedad, de la marcha cerebelosa; deseribe los mo-
vimientos de tipo salutatorio, ya nombrados, y muestra también las
sacudidas coreiformes durante la marcha. (Fot. 6). Actualmente
no hay vértigos.

No hay tampoco trastornos esfinterianos.

La mentalidad contintia normal. Considero normal un cier-
to grado de irritabilidad provocado por la conciencia que tiene del
carlcter progresivo de su enfermedad. Angela dice que lejos de cu-
rarse, cada vez empeora. Como en una ocasién le hiciera notar que
ha aumentado varios kilos desde que se encuentra en el Asilo, me
contesté que lo que le interesaba era caminar bien y no aumentar
de peso. Si se tiene en cuenta que es analfabeta, sus juicios impre-
siongn por lo acertados, demostrando inteligencia vivaz

El examen de la sangre y liquide céfalo-raquideo.

El examen del liquido céfalo-raquideo practicado por los
Dres. Arata y Tey ha sido completamente normal.

Con el cuadro clinico que presentaba en su primer examen,
I’abla que pensar en la alaxio agude, sindrome descripto por Leyden
en 1869 cuya etiologia, a veces obscura, ha podido en otras ocasio-
nes referirse a toxi - infeceiones, entre las que se ha encontrado con
frecuencia la encefalitis letdrgica. Su comienzo es, en general, de
marcha répida. Los sintomas son de orden cerebolose: marcha ti-
tubeante, dismetria de todos sus miembros, adiadococinesia, ete.; de
orden espasmdédico: exageracién de los reflejos, pudiendo existir Ba-
binski. La palabra es del tipo de la esclerosis en placas. En ge-
neral, la fuerza y la sensibilidad estdn conservadas. A la manera de

la esclerosis en placas, — afeccién con la que presenta muchas ana-
logias — se deseriben en la ataxia aguda formas distintas, segln

predominen los sintomas cerebelosos, medulares, bulbares, cerebra-
les o asociados dos o mds de éstos. Se ha deseripto una forma co-
réica, lo que justifica més su diagnéstico diferencial en esta en-
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fermita. Pero la evolucién de la ataxia aguda, sindrome que tiende
a la curacién en poco tiempo me permite apartarla, ya que este caso
es francamente progresivo y ha cambiado en varios de sus sintomas
fundamentales, como se ve en la deseripeién de su estado actual.

El fenémeno coreico generalizado, predominante en la sinto-
matologia observada en el primer examen, debia también ilevarnos al
diagnostico diferencial con un posible sindrome éxcito-motor post-
encefalitico. de Marie y Lévy. La encefalitis epidémica ha simulado
todos o casi todos los sindronies de la neurologia. Lias formas eo-
reicas han sido encontradas f}'eeuentem,ente; siendo las fnicas que
no siguen el cardeter ritmado que tienen los otros fendmenos mo-
tores. Entre los tipos coreicos post - encefaliticos existen también
los ritmados: la corea ritmica salutante, por ejemple.

Pero habria que haber pasado por alto los fendmenos cerebe-
losos que tenia nuestra enferma y que estin ausentes en las coreas
enecefaliticas. Sin embargo, 1a marecha en esas coreas, como en las
comunes de Sydenham, puede estar muy perturbada y las fuertes
sacudidas musculares en los miembros inferiores, en algln caso po-
drian confundirse con fenémenos cerebelosos. En los antecedentes
que tengo de Angela parece haber existido una cnecefalitis; si se re-
cuerda la facies un poco fijada y con algo de ptosis de cardeter
no paralitico, como hace notar Lhermitte al tratar esta afeecion. en
Las Cuestiones Neurolégicas de Aectualidad, estara justificado tam-
bién el que se descarte la ecorea de Sydenham, entre cuyas etiologias
figura la enfermedad de Von Eednomo.

Mi enferma tuvo al principio vértigos. Se pensé por 'algl’m
colega en una posible etiologia tumoral. Efectivamente, era nece-
sario establecer entonces, la presencia o ausencia de un tumor del
cerebelo. El examen de fondo de ojo, practicado por el Dr. Urretz
Zavalia fué negativo. Posteriormente insisti en la observacién de la
papila, encontrando solamente una ligera diferencia en la excava-
cién fisiolégica . Faltaban los vémitos y las cefaleas, frecuentemente
precoces y asociados al edema papilar, en los tumores del cerebelo.
De ser un tumor y estar colocado en el dngulo ponte-cerebelar, Ia
sintomatologia es tan clara, por la participacién de otros pares cra-
1neanos; 'qu-e no hubiese habido mayores dificultades en llegar a ese
diagnéstico e indicar de inmediato la intervencién quirdrgica.

En la céatedra del profesor Esteves pude observar uno de es-
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tos casos, del profesor Chiappori, si no recuerdo mal, més o menos
por el afio 1918, y que fué intervenido con anestesia local por el
profesor Bosch Arana.

En el afio 1900, Dejerine y A. Thomas aislaron una afeccién
de marcha lenta y progresiva; en alglin caso, de cardcter heredita-
rio y familiar, con  sintomas cerebelosos puros, palabra escandida,
nistagmus, exageracién de reflejos, pero sin signos piramidales y
con reflejos cutdneos exagerados; temblor intencional, ataxia esta-
tica, ete. A este cuadro dieron el nombre de atrofia olivo - ponto -
cerebelosa. El tipo puro es muy raro, por lo que he dado un resumen
de los sintomas encontrados en varios casos. Las lesiones encontradas
en las olivas inferioreé, sustancia gris del puente, pedinculos ce-
rebelosos medios, corteza cerebelosa, dieron el nombre a esta entidad.
Su comienzo tardio v su evolucién la hacen apartar del caso que
comento. Otro tanto diré de la atrofia olivo - rubro - cerebelosa de
Lhermitte y Lejonne, que se diferencia de la anterior anatbmica-
mente en que los pediinculos cerebelosos superiores son los atacados,
estando libres los medios.

Teniendo en cuenta el estado actual, su marcha tabeto - ecere-
belosa y la abolicién de reflejos, especialmente, pucde hacer pensar
en un tabes juvenil. Se elimina esta presuncién por la falta de fe-
némenos sensitivos; porque no hay signo de Romberg ni fenémenos
pupilares.

La esclerosis en placas‘ es otra de las enfermedades que hay
que tener en cuenta con més frecuencia en los diagnésticos diferen-
ciales. Lios sint_oma’s clasicos de esta afecciln, reunidos en un enfer-
mo, es lo menos frecuente, y en este caso, el diagndstico es de los més
fheiles. Pero su polimorfismo, derivado de su particular topografia
anitomo-patoldgica hace que se muestre con los méas variados ma-
tices.

Las placas de eselerosis, tantas veces comparadas eon un pu-
flado de municiones que se arroja contra el eje encéfalo - medular,
pueden caer en cualquier parte y dar esa miltiple y cambiante sinto-
matologia.

No es raro encontrar en la esclerosis largos periodos de esta-
cionamiento, Femisiones o mejorfas, que no las ha presentado Angela.

La abolicién de reflejos en la esclerosis es la exeepeién. La
abolicién de los reflejos euténec - abdominales es la regla, v mi en-
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ferma los tiene conservados. La decoloracién del lado temporal de
la papila encontrado en la esclerosis miltiple, no existe. La palabra
de la esclerosis puede ser variada, pero se describe como clisico el
caracter explosivo, escandido que no es comparable a la de la An-
gela.

El temblor intencional podria ser confundido eon la disme-
trfa que existe en mi caso conjuntamente con él. Tampoco hay- nis-
tagmus.

La neuritis tntersticial Wipertrdfica de la infancia, deseripta
por Dejerine y Sottas, no puede ser tenida en cuenta porque no hay
engrosamiento de los troncos nerviosos, trastornos sensitivos, atrofia
ni Argyll - Robertson, ni Romberg.

La sifilis hereditario ha sido incriminada de producir cua-
dros clinicos semejantes al de nuestra enferma. Deben, pues, inves-
tigarse los estigmas luéticos y practicarse los examenes de laborato-
rio en sangre y liquido céfalo - raquideo. La prueba del tratamiento
es decisiva cuando mejora o cura los sintomas.

En el congreso celebrado en Spira, en el afio 1861, presentd
Iriedreich varios easos que consideré como una forma. especial de
la tabes. Més tarde Schultze, examinando las piezas anatémicas de
uno de los enfermos de Friedreich, comprobé que las lesiones pa-
saban el limite de los cordones posteriores, alcanzando los laterales
y los cuernos posteriores; en altura también avanzaban més alld
de los limites superiores"d‘e Ia médula. Los trabajos de Brousse, en
1882, el articulo de Raymond en el Diccionario Enciclopédico de
1884, Socca en 1888, Londe en 1895, y varios estudios més, fueron
valiosas contribuciones clinicas y andtomo - patolégicas que estable-
cieron la individualidad de la afeccién, que desde entonces, se lla-
mé enfermedad de Friedreich.

Estos enfermos, al estar de pie, se encuentran atacados de
una instabilidad especial, que ¥F'riedreich denominé ataxic estdtica:
no quedan sus pies fijos sobre el mismo sitio, sino que, de cunando
cn cuando, tienen que levantarlos para ir a apoyarlos en otro punto,
deseribiendo un movimiento atdxico; en esa forma conservan el
equilibrio. A su vez el cuerpo se flexiona o se yergue deseribiendo
actitudes salutatorias, no ritmadas, pudiendo la eabeza estar también
afectada de la misma clase de movimientos. Al caminar, realizan
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una marcha que se parece un poco a la de los tabéticos y un poco
a la de los cerebelosos; de ahi que Charcot la llamara tabefo-cerebe-
losa. Emn reposo o durante la marcha, vénse en forma més o menos
marcada, sacudidas coreicas y alguna vez los amplios movimientos
atetoides. HEsta intranquilidad motriz fué también bautizada por
Charcot con el nombre de instabilidad coreice. No presentan ni atri-
fias, ni paralisis, ni trastornos sensitivos intensos, aun cuando estos
ultimos pueden encontrarse atenuados, especialmente, en forma de
anestesias, a las que algunos autores le han querido dar una signifi-
cacion histérica. . ‘

El tono museular, generalmente disminuido. Los reflejos ten-
dmosos estdn abolidos. (Quisro recordar que en estos sintomas, co-
mo en los que iré agregando, hay excepeiones; considero sélo lo méas
frecuente). Los reflejos cuténeos son normales o exagerados. El
signo de Babinski es constante para Pierre Marie. Con la abolicién
de reflejos, son dos de los més importantes para el diagndstico. En-
tre los trastornos oculares figura en los ecasos eomstituidos, un nis-
tagmus horizontal exclusivamente y de sacudidas més lentas que el
de la esclerosis. Los vértigos y, cuando éstos se hacen duraderos,
los estados vertiginosos, forman parte de los sintomas-del Friedi'eich,
& 1os que se agregan cefaleas v jaquecas.

Después de un tiempo variable de la aparicién de los prime-
ros sintomas, se nota que la columna vertebral se incurva poco a
poeo’ hasta aparecer con una cifo - eseoliosis de marcha progresiva.
Del lado de los miembros inferiores, los pies se van ahuecando; las
primeras falanges se extienden, mientras las dltimag se flexionan
hasta llegar a tomar el pie una forma caracteristica en varus equino
llamada pie Friedreich. Pocos trastornos vasomotores,—posiblemente
porgue no se los ha buscado. La inteligencia normal.

Esta afeecién es més propia de la nifiez o la adolescencia;
ataca varios hermanos, a la inisma edad y con euadros cliniecos se-
mejantes. No olvidar la advertencia de que me refiero a la gene-
ralidad.

Tiene, pues, un cardcter importantisimo: el ser familiar.

La marcha es progresiva, y la tuberculosis suele ser la en-
cargada de terminar con estos seres tan desgraciadamente tarados.

Antes de hacer consideraciones sobre la naturaleza de esta
enfermedad, inspiradas en el notable eapitulo de Raymond ‘‘Las
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Enfermedades Familiares del Sistema Nervioso’’ (Htudes de Patho-
logie Nerveuse, 1910), resumiré los caracteres clinicos de otra en-
tidad edificada en 1863 por Pierre Marie con casos de Fraser, Non:
ne, Sanger Brown, Klippel y Durante. El gran maestro franeés en-
contrd sintomas que permitian diferenciarlos de los Friedreich, por
lo cual los lamé heredo - ataxia cerebelosa. En 1865, Londe confirmé
los trabajos de Marie.

La afeccién es mas hereditaria que fomiliar; su comienzo es
méis tardio que el del Friedreich; en la edad adulta o en la adoles-
ceneia. .

Lo expresado respecto & la marcha, ataxia estatica, instabi-
lidad coréica, asinergia cerebelosa, en la enfermedad de Friedeich,
es perfectamente aplicable a la heredo - ataxia cerebelosa de Marie;
pero con la diferencia de que los sintomas cerebelosos estdn més aeen-
tuados en esta Gltima; asi la marcha es mas titubeante, con las pier-
nas més separadas. Los reflejos tendinosos difieren con los del Frie-
dreich, lo que es fundamental para el diagndstico; en los Marie es-
t4n exagerados; en log Friedreich, abolidos. No citan los autores
el signo de Babinski en los de Marie, y dan, en cambio, su frecuen-
cia casi constante en los de Friedreich. Tampoco hay Romberg, En
los miembros superiores, el terablor intencional, la mano que planeq
y todas las pruebas de la asinergia cerebelosa, estdn bien marcadas.
Se ha deserito una ataxia faringea y calambres dolorosos det fa-
rinx, es6fago, testiculos. La palabra, titubeante, como la marcha. -

Los trastornos tréficos de columna y pie, son la excepeion ;
en cambio, la sintomatologia ocular estd mis enriquecida que en la
de Friedreich por la presencia frecuente (en un tercio de los casos,
seglin Londe) de atrofia papilar de tipo tabético; de diseromatop-
sias, en especial para el verde; de estrechez del campo visual y dis-
minucién de la agudeza. También se han encontrado paralisis de
la musculatura extrinseca. En los miembros, ni atrofias ni parélisis,
como en los de Friedreich. En cuanto al tono muscular se ha en-
contrado un aumento para los movimientos activos y una hipotonia
para los pasivos.

La mentalidad, conservada en general; se ha descrito una
ataxia de los pensamientos. '

La evolucién es como en la enfermedad de Friedreich, progre-
siva, encontrdndose una tendencia a la abolicién de los reflejos.
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Como se ve, miltiples son los puntos de contacto entre estos
dos cuadros eclinicos. Los tipos puros de Friedreich y Marie, son
excepclonales; frecuentemente estdn entremezeclados, con predominio
de uno u otro o en forma equilibrada. Y més todavia; un nuevo
elemento viene a agregarse en algunos casos, de orden espasmédieo,
representante de otra entidad descrita por Striimpell eon el nom-
bre de paraplegia espasmédica familiar en el afio 1880.

Mdaltiples son las opiniones respecto a la etiologia, natura-
leza y anatomia patolbgica de estas afecciones tltimamente citadas.

Han sido encuadradas dentro de las hereditarias y familiares.
Por el tipo de sus lesiones se les Hama esclerosis combinadas.

Raymond comienza el capftulo de las esclerosis combinadas
familiares eon la frase de Duclaux: ““La herencla es la gran fuerza
que domina el mundo’’.

Para este autor, las enfermedades familiares del gistema ner-
vioso presentan caracteres tan propios que es imposible: confundirlas.

Ninguna de las enfermedades que pueden atacar al hombre
es capaz de producirlas; basta tener la fare familiar para que esa
‘“Variedad anormal del desarrollo y evolueién del sistema neryioso’’
se haga visible. »

Las lesiones son de tipo degenerativo y atréfico; jamdés in-
flamatorias.

Sobre este Gltimo caricter no estin de acuerdo las investi-
gaciones de Foix y Tretiakof, quienes han encontrado lesiones vas-
culares de tipo inflamatorio.

Lia sifilis hereditaria ha sido demostrada por las reacciones
biolégicas y la mejoria conseeutiva al tratamiento cuando ha sido
iniciado oportynamente. Guillain, Alajouanine y Huguenin, presen-
taron una nifia de 19 afios a la Sociedad de Neurologia de Paris con
un sindreme de heredo - ataxia de tipo familiar en la que sospecha-
ban un posible origen heredo - sifilitico. (Rev. Neurol. 1924 - tomo
1, pag. §23). '

Carrau y Moussio Fournier, de Montevideo, publicaron un
sindrome de Friedreich en una nifia de 14 afios provocado por un
posible mal de Pott, puesto que en la radiografia se nota una des-
viacién y fusién de los cuerpos vertebrales.

Estos ejemplos ensefian la disparidad de criterios gue, hace
tiempo, existe sobre la etiologia de las enfermedades familiares.
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Sin embargo el concepto de Senescencia de lo neurona, de
abtotrofia de ciertos sistemas anatomo - funcionales defendido tan
brillantemente por Raymond, ha tenido eco prolongado y persiste
arraigado en muchos investigadores.

Las toxi - infecciones pueden sélo tener el papel de desenca-
denadoras de la sintomatologia que ha estado latente obedeciendo a
las leyes de homocronia y homologia.

Pero existen casos aberrantes que hacen excepeién a esos dos
caracteres.

Estos casos aberrantes son los que méas se prestan para es-
tablecer la duda en la etiologia; faltando el cardcter familiar y he-
reditario, es 16gico buscar una causa adquirida toxi - infeceiosa o de
otro orden.

Raymond hace una sintesis notable al querer reunir con las
afecciones heredo - familiares de Friedreich, Marie y Striimpell las
distrofias musculares, como la atrofia muscular tipo Chareot-Marie;
la neuritis intersticial hipertréfica de Dejerine y Sottas; la mioto-
nia de Thompsen ; la atrofia Werdnig - Hoffmann ; las miopatias fa-
miliares; la oftalmoplegia hereditaria; la miatonia de Oppenheim;
eteétera.

Aurnique algunos autores defienden la diferencia entre los ti-
pos Friedreich, Marie y Stritmpell, otros afirman que no son afec-
ciones distintas, especialmente en los que se refiere a los Friedreich
y Marie. -

N. W. Winkelman y John 1. Eckel en un caso de Friedreich
iipico que, ademads, tenia algunas atrofias de mfisculos de las axtre-
midades, encontraron las siguientes lesiones:

Médula y Cerebelo, excepeionalmente reducidos. Cerebelo con
degeneracibn progresiva. Médula con degeneracién secundaria.

Células ganglionares de la corteza, cerebelo y médula con
degeneracion y atrofia celular.

Del estudio de este easo —hombre de 52 afios — los autores
afirman que no hay diferencia entre los tipos Friedreich y Marie.

Crouzon y Pierre Mathieu estudiando una enferma pettene-
ciente a la célebre familia Haud, que tanto contribuyé a la edifica-
¢ién del cuadro de la heredo - ataxia cerebelosa, terminan en su co-
municacién a la Sociedad de Neurologia de Parfs (6 de julio de
1922) que esa enferma Mad. Chas, de 37 afios, al ecomenzar los pri-
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meros sintomas, muestra cudnfos son los signos que diferencian la
heredo - ataxia cerebelosa de la enfermedad de Friedreich. .

Entre nosotros, mi maestro, el profesor Chiappori, ha tenido
un caso notable por constituir su estudio anitomo - patoldgico uno de
los documentos més firmes en pro de la opinién de Raymond que
dice que no deben ser considerados entidades mérbidas distintas log
stndromes de Friedreich, Marie y Striimpell, aunque cada uno de
ellos merezean descripeiones clinicas especiales. (Chiappoeri — Con-
iribueién anatémica al estudio de las Esclerosis Combinadas Fa-
miliares).

"E! caso de Chiappori presentaba reunidas, las lesiones més
tipicas deseritas en los TFriedreich (cordones posteriores), en los
Marie, (Atrofia del cerebelo que en su caso pesaba junto con el bul-
ho y puente 60 gramos) y los Striimpell (cordones piramidales).

Considerando los sintomas presentados por Angela. en su pri-
mera faz de internamiento se encuentra que falta el cardeter here-
ditario - familiar: nadie en su familia padece de afecciones andlogas
a las que ella presenta. Podria tratarse de un caso aberrante, pero
hay que sospechar en una posible etiologia encefalitica, cuyo perio-
do agudo fué frustro. ,

La marcha, en un principio fué més cerebelosa que atdxica;
en este caso estaba mas cerca del Marie que del Friedreich,

La instabilidad coreica y la ataxia estitica son propias de
ambos tipos. Pero la edad en que comenzaron los trastornos estaba
en contra de la heredo - ataxia cerebelosa; podria ser considerado
como caso excepeional; también se han visto ‘aparecer Friedreich
en la edad adulta. ’

La exagéraeién de los reflejos abogaba por la afecciéon de Ma-
rie, asi como la falta de trastornes tréficos de pie y columna,

Pero, més tarde, el ecuadro cambia. La marcha se haee de
tipo tabeto - cerebelosa y los reflejos tendinosos, considerados fun-
damentales para el diagnéstico diferencial, desaparecen.

Se esboza méas tarde un pie exeavado, el izquierdo y en este
mismo pie un reflejo plantar en extensién; en el derecho se realiza
en flexiom.

Lia presién arterial auseultatoria y esfigmo-oscilografica de-
muestra una perturbacién circulatoria, hasta ahora pocas veces re-
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ferida en la bibliografia, observacién doblemente valiosa al eoincidir
con el Babinski y esbozo de pie bot.

La columna vertebral presenta cifo - escoliosis, que no por
ser poco acentuada, deja de ser bien visible.

Aunque no exista nistagmus, que, por otra parte, es de apa-
ricién tardia, ya son muchos signos favorables al sindrome de Frie-
dreich.

La palabra no ha cambiado, persistiendo con las mimas alte-
raciones que tenia un afio atrés.

Pero también se han deserito estos mismos sintomas en ca-
sos atipicos de heredo - ataxia cerebelosa.

Los sintomas oculares del Marie son més ricos que en el
Friedreich; en un tercio de los casos hay lesiones de fondo de ojo,
discromatopsias y demas sintomas ya referidos. También se en-
cuentran trastornos troficos de pie y colummna, aunque 1menos acen-
tuados que en el Friedreich; por esto Gltimo Angela estaria dentro
de los Marie.

Por este cariz pueden seguirse las cosideraciones de diagnos-
tico diferencial. ‘ ‘

Un ecaracter particular se nota en mi enferma: Angela ha
evolucionado de una sintomatologia en la que predominaban los sin-
tomas cerebelosos, con ezaltacidn de reflejos, a otra en la que la nota
atéxica se instala con abolicién de reflejos. jCuél serd el cuadro cli-
nico de esta nifia dentro de dos o més afios?

Hasta ahora los sintomas estan intrincados.

Los casos puros son los menos. Angela tiene, eomo se ve,
una sintomatologia mixta que comenzd Ppareciéndose mis al Marie
para llegar a su estado actual, en que encontramos un cuadro mas
parecido al Friedreich.

Si el estudio anatémico nos fuera posible algtn dia, quizas
encontraramos lesiones andlogas a las del caso de Chiappori; quizas
nos mostrara secuelas post - encefaliticas eon lesiones de niicleos gri-
ses centrales...... ‘ ‘

Dejo un interrogante para contestar después de un tratamien-
to antiluético, pero del que no abrigo esperanzas, ya que los resul-
tados del examen del liquido eéfalo - raquideo han sido negativos.






