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La Miopatia Primitiva Progresiva es una de
las tantas incognitas de las ciencias meédicas. Y
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rizar el amor y respeto que guardo a mis maes-
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hacer germinar en el espirita del estudiante, el
ennoblecedor anhelo de saber v progresar.
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miento por las ensefianzas y pruebas de afecto
de ellos recibidas.

A los médicos de Ia Sala VI, a los compafie-
ros de estudio e internado la seguridad de mis
mejores sentimientos.




CAPITULO 1

Historia del enfermo.—Autopsia.—Relacion
somera de otros casos

Sala. VI. — Cama 4. — E. R., 11 afios. —
Historia 118. Julio 16 de 1914,
Antecedentes hereditarios — Padre v ma-

dre sanos. La madre ha tenido un aborto de 3
meses. Tiene siete hermanos sanos.

Antecedenies personales — Lo alimento a
pecho la madre hasta el afio v medio. Cuando
tenia 5 o 6 meses tuvo una fiebre que duré va-
rios dias, v que no sabe detallar, después de la
cual ambos miembros inferiores quedaron flaci-
dos, sin movimiento. Poco a poco adquirieron la
movilidad, v a los 18 meses empieza a caminar,
desarrollandose luego perfectamente bien, con la
misma robustez de los hermanos.

Enfermedad actual — Hace tres anos se ini-



ci6 con dificultad en la marcha, la que hacia
llevando las caderas alternativamente adelante.

Un tiempo después echaba todo el tronco
hacia atras; y para levantarse del suelo tenia
que apovarse en sus miembros inferiores. Pierde
paulatinamente la fuerza; la marcha se hace im-
posible y desde hace 2 afios v medio, permanece
acostado 'y sentado, pudiendo, sin embargo, acos-
tarse y vestirse por si mismo. Ha conservado buen
estado general, tiene apetito v no es constipado.

Tiene voz muy intensa. El padre ha obser-
vado que tiene poca memoria, no atreviéndose
a decir que hava disminuido.

Estado actual — Nifio de expresion poco
inteligente. Mimica poco expresiva. Facies «hé-
bétée». Dice haber concurrido tres afios a la es-
cuela, pero no conoce numeros ni letras.

_18.5 X 100

Perimetro craneano: 49; I. C. It

El nifio no puede pararse, se mantiene sen-
tado, con el muslo derecho en abducecion tan exa-
gerada que su cara externa toca el plano del
lecho; el muslo izquierdo esta al contrario en
adduccion reposando sobre el derecho. La excur-
sion en los movimientos articulares pasivos de
ambas articulaciones coxofemorales esta franca-




mente exagerada; se consigue que la cara plan-
tar de los dedos del pié toque la nuca. f.a ex-
tension de la pierna sobre el muslo no lega a
1850 por retraccion de los musculos flexores. Ll
pié permanecc en extension sobre la pierna; hay
retraccion del tendon de Aquiles.

Llama la atencion en las extremidades su-
periores la atrofia de los musculos de la cintura
escapular en ambos lados. La musculatura del
brazo, antebrazo, y mano en ambos lados se apre-
cia también adelgazada. La piel que la recubre
hace la impresion de ser mas espesa (ue la.
normal.

No se aprecian retracciones en las extremi-
dades superiores. Reflejos tendinosos abolidos.
Los cutaneos existen. La fuerza estad muy dismi-
nuida, lo que es muy apreciable en la prehension.

Musculatura extrinseca e intrinseca ocular
normal.

Tiroides no se palpa.

Excursiones respiratorias muy disminuidas.

En las inspiraciones forzadas hay predomi-
nio abdominal.

Existe enfriamiento apreciable de las extre-
midades.

Organos toracicos vy abdominales: no se
aprecia nada de particular.
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Diciembre 15 de 1916 : Las retracciones ten-
dinosas se han acentuado; la posicion de los

muslos se ha modificado poco; el derecho que-
da en abduccion exagerada, el izquierdo se co-
loca en adduccién sobre aquél.

Enero 4 de 1917 . Hay malestar, mucha disp-
nea, cianosis acentuada, tos: ruidos respiratorios
de caracter hamedo; gran taquicardia, hipoten-
sion del pulso. En la base derecha existe dis-
minucién de sonoridad. Temperatura alta. Se in-
dica digitalina VIIT gotas. Aceite alcanforado.

Enero 6: En la base derecha ha aparecido
un foco neumonico. A pesar de la digitalina el
pulso no ha mejorado. Se le hacen invecciones
de aceite alcanforado cada 3 horas.

Enero 7: Fallece.

Nos parece muy dificil determinar el tipo
en el cual pudiera clasificarse esta miopatia, lo
que no tiene, por otra parte, una _importancia
fundamental. Este enfermo llegd a nuestra oh-
servacién cuando la atrofia muscular era va ge-
neralizada, y cuando ya habia retracciones t{en-
dinosas, vale decir, er un grado muy avanzado;
no pudimos, por lo tanto, determinar en qué gru-
pos musculares se habia iniciado, v la familia
no pudo informarnos sobre el particular. Es sa-
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bido que en sus faces finales los tipos clinicos
se confunden, atn los mas individualizados; asf
en el tipo seudo-hipertrofico suele desaparecer
la seudo-hipertrofia. Por otra parte, cuando la
atrofia es muy generalizada, resulta verdadera-
mente, dificil decir por dénde empezd o donde
fué predominante, particularidades que sirven de
base para diferenciar, unos de otros, los tipos
clinicos. En lo que no cabe duda es qgue este
niiio sufria de una miopatia primitiva v progre-
siva, pues tenia los caracteres clinicos de dicha
afeccion : etiologia ignorada, marcha progresiva,
generalizacion de las lesiones, refracciones ten-
dinosas, ausencia de contracciones fibrilares, au-
sencia de reaccion de degeneracion, etc.

Se habra notado que en los antecedentes del
enfermo se habla de una afeccion febril, que dejo
a los miembros inferiores sin movimiento por
unos meses, restableciéndose luego la movilidad
v haciéndose el desarrollo normalmente. Tenemos
que limitarnos a simples conjeturas para expli-
carnos ese hecho.

Pudiera haberse tratado de una paralisis in-
fantil con restitucion; hay casos conocidos de
miopatia presentados en sujetos que habian su-
frido de paralisis infantil; pero, repetimos, ésto
€s una simple conjetura, no encontrandonos ha-
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bilitados para hacer afirmaciones, va que se fra-
ta solamente de un dato anamnésico que no tle-
ne ninguna confirmacién seria; con o sin para-
lisis infantil anterior, la miopatia de nuestro en-
fermo era perfectamente caracteristica.

Autopsia — Cadaver de nifio ;piel blanca
normal v escaso paniculo. Gran atrofia muscular
de los miembros superiores v de la cintura es-
capular, siendo en esta ultima mas acentuada. En
los miembros inferiores hay también atrofia; re-
tracciones tendinosas que colocan el muslo de-
recho en abduccién exagerada v el izquierdo en
adduccién sobre é1; la retraccién del tendon de
Adquiles es muy pronunciada y coloca al pié en
extension forzada.

Abierto el craneo, sale el liquido céfalo-ra-
quideo en cantidad vy aspecto normal. Las me-
ninges normales. Hay evidente congestion veno-
sa. Nada de particular en el aspecto macrosco-
pico de las circunvoluciones; se practican los
cortes de Pitres vy el aspecto de la superficie de
seccidon es normal. Igual constatacion se hace en
el examen macroscépico del cerebelo y de la mé-
dula., }

Abierto el torax, se observan las pleuras li-
sas, brillantes v libres en el pulmdn izquierdo,
con muy escasa cantidad de liquido. ILa pleura




derecha se encuentra adherida en su parte in-
terior, por exudados fibrinosos recientes, no or-
ganizados.

Pulmon izquierdo: de color y consistencia
normal ; crepita al corte.

Pulmoén derecho: el lobulo inferior tiene una
consistencia muy aumentada, no erepita, su co-
lor es pardo oscuro; al corte se comprueba Ia
existencia de una hepatizacion bien manifiesta.
No flota en el agua.

Pericardio liso, escaso liquido sero-fibrino-
0 en su cavidad.

Corazén poco dilatado. El miocardio es pa-
lido; al corte se ven tractus amarillentos entre
las fibras musculares. Endocardio sano. Valvulas
sanas que ocluyen bien los orificios.

Higado: Algo aumentado de volumen. Al
corte sale bastante sangre negruzca.

Bazo: Congestion.

Rifiones: Tamafio y coloracion normal. La
capsula se desprende facilmente.

Microscopicamente no se ‘observa nada de
anormal en tiroides, hipofisis vy capsulas supra-
renales.

Incindiendo la piel en la region: pectoral se
comprueba la desaparicion casi completa del mus-
culo gran pectoral; en su lugar se vé un tejido
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fibroso, infiltrado de grasa, entre el cual difi-
cilmente se descubren raras fibras musculares su-
mamente palidas.

El musculo biceps tiene un volumen muy
disminuido y de un color casi de hoja seca. lLos
musculos de 1a eminencia tenar bresentan el as-
pecto v la coloracién de musculos normales.

En el muslo, el cuadriceps v demas muscu-
los estan muy atrofiados, presentando un color
muy palido. Los musculos del pié (plantares) da
aspecto normal.

Nervios periféricos. Plexo braqguial, media-
no, popliteo, neumogastrico y optico de aspecto
normal,

En resumen: Se encuentran, como causas
directas e inmediatas de la muerte, una neumonis
fibrinosa v una miocarditis crénica.

Ademas se: constatan grandes lesiones mus-
culares, caracterizadas por atrofia, en cuvos gran-
des extremos se llega hasta la desaparicion del
musculo.

Vista las lesiones interesantes del aparato
cardio vascular observadas en 1a autopsia de este
€aso, comprobadas y ampliadas, como se vera
después por el estudio microscépico, Vv aprove-
chando 1a oportunidad de tener en la sala, dos
miopaticos, uno de los cuales se encontraba en
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el mismo grado de evolucion del fallecido, re-
solvimos con el doctor Navarro hacer el estudio
funcional del aparato circulatorio.

La historia de nuestro enfermo es muy in-
teresante por el hecho de haber presentado una
evolucion casi igual a la del autopsiado y por
observarse en él, como se verad después, intere-
santes lesiones funcionales del aparato cardio-
vascular concordantes con los datos de la ne-
cropsia.

Sala VI. — Cama 6. — A. V., 11 afios. —
Julio 13 de 1913.

Padres sanos. La madre dice haber tenido
dos abortos, uno de dos meses y ofro de cua-
tro. Parto normal. El nifio fué siempre sano has-
ta la edad de 5 afios en que tiene sarampion;
refiere el padre que al levantarse de la cama a
los 12 o 15 dias después de caer enfermo, no-
taron que el nifio no podia mantenerse de pié,
cayendo con suma facilidad.

Sigue en estas condiciones progresando el
mal, haciéndose cada vez mas notoria su difi-
cultad para la marcha y la posiciéon de pié, acom-
pafiadas de enflagquecimiento de las extremidades.

Estado actual — El enfermo permanece siem-
pre en cama, siéndole imposible ponerse de pié,



Las piernas en flexién permanente sobre el mus-
Io en un angulo de 120° en el lado derecho, vy
de 90° en el izquierdo, sin que sea posible, por
movimientos pasivos, obtener la extensién INAas
alla de estos limites.

Existe retre‘lcci()n muscular. Los muslos se
aplican al plano de la cama por sus caras ex-
trenas. La exageracion de los movimientos de la
articulacién coxo-femoral es evidente.

Atrofia de los musculos de la cintura es-
capular con gran movilidad de la cabeza humeral.

El estudio de las reacciones eléctricas no
revela ninguna alteracion cualitativa; hav alte-
raciones cualitativas: inexcitabilidad galvanica
v faraddica del pectoral mavyor; en el deltoides
izquierdo inexcitabilidad faradica; en el derecho
hiperexcitabilidad a ambas corrientes: 7.5 cen-
timetros para la faradica vy 10 miliamperes para
la galvanica; en el frénico hay hiperexcitabilidad
galvanica.

Reflejos tendinosos: no existen.

Reflejos cutaneos: normales.

Reflejos mucosos: normales.

La mimica es poco acentuada, pero hay ex-
presioén.

» Musculatura ocular nada de particular.

Tipo respiratorio normal.
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Fn la columna veriebral hay una escoliosis
de concavidad izquierda; el torax se encuentra
deformado en relacion a esta escoliosis, siendo
mas abierto el angulo costal posterior a la izquier-
da que a la derecha. Al contrario la tetilla iz-
quierda es mas prominente que la derecha.

Aparato circulatorio: Area cardiaca muy
aumentada (véase {razado). Tonos poco inten-
sos en todos los focos. No hay ruidos agregados.
Pulso regular, igual, 100 pulsaciones.

Aparato respiratorio: nada de particular.

Buen estado intelectual. Caracter suave; ni-
fio décil.

Enero 1° de 1917 : El aparato muscular pre-
senta las mismas particularidades, pero mas acen-
tuados. La flexion de las piernas sobre el muslo
es tan intensa que los talones tocan las nalgas.
En la base izquierda disminucion de sonoridad.

Rales de bronquitis muy abundantes en am-
bos pulmones.

Enero 3: Foco neumodnico base jzquierda,

Febrero 5: La temperatura ha durado 21
dias,

Se queja de dolor de oido. El soplo neumo-
nico ha desaparecido en ambas bases. Hav ra-
les medianos. Otitis supurada.

Junio 2 de 1917: Mas o menos el mismo



estado que cuando ingresé al servicio en 1913,
La neumonia ha pasado sin dejar vesiligios (véa-
se fotografia):

Debemos a la exquisita amabilidad del doc-
tor Frank L. Soler, los trazados que acompafian,

El flebograma (num. 1) seria segtn el doc-
tor Soler muy poco habitual; considera la onda
A como la contraccion auricular, y siendo que
en los trazados del pulso venoso de los nifnos,
es muy dificil recoger esa onda, este grafico sig-
nificaria que la contraccion auricular est4 muy
reforzada en este enfermo.

El esfigmograma del muslo, se encuentra en
retardo sobre el ciclo cardiaco. ¢ Por esclerosis
vasal ? Y presenta gran dureza que se manifiesta
por su poca amplitud, por la lentitud en la linea
de ascenso y por el pequefio plateau que la cul-
mina.

El grafico nam. 2 contiene el oscilograma
que indica una tension arterial maxima de 15 vy
minima de 8, cifras que son altas en relacion a
la edad; en efecto, a los 13 afios la tension arte-
rial minima habitual es de 5 a 7 v la maxima.
de 10 a 13. Estos datos son los que arroja la
experiencia de la sala VI, v la de varios auto-
res: Gautier (Arch. de Med .des Enfants, 1915),




Esfiemograma y oscilograma. Mix. 12; min. 7
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Nurnheuin (Man .fur Kind., 1914) v Koessler
(1esis de Paris, 1912).

El doctor Arrillaga ha tenido la gentileza de
sacar un electrocardiograma de este enfermito;
en este trazado no se observa, sin embargo, un
aumento de la contraccion auricular P. Existe
taquicardia. No hay disociacion. Reflejo oculo-
carvdiaco normal.

Hemos estudiado con el doctor Navarro v
siempre con la ilustrada ayuda del doctor Soler,
un tercer miopatico.

E. T., sala VI, cama 12, Se trata de un nifio
de 12 afios con una miopatia de tipo seudo-hi-
pertrofico vy en un periodo menos avanzado que
los anteriores; este sujeto conserva relativamen-
te bien su movilidad vy camina con bastante li-
bertad, si bien su marcha tiene los caracteres
tipicos en este padecimiento.

En el trazado num. 4 el doctor Soler, en-
cuentra muy acentuada la onda A v en el car-
diograma considera al gran plateau en la con-
traccién ventricular V como indicio de aumento

- -de la resistencia periférica. El trazado nam .5,

muestra a la derecha el oscilograma, con una
tensién maxima de 12 y minima de 7; la presion
sanguinea no esta aun muy aumentada, pero es
posible que aumente con los progresos del pa-
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decimiento, pues este sujeto esta en los primeros
periodos.

El doctor Arrillaga ha sacado también e)
electrocardiograma de este enfermito {grafico nua-
mero 6), que es normal.

Reflejo 6culo-cardiaco normal.

En resumen, hemos encontrado, en el exa-
men clinico de dos miopaticos, signos evidentes
de un aumento de las resistencias periféricas,
con hipertension arterial marcada en uno.

No queremos fundamentar en estos hechos,
que conceptuamos de real valor, ninguna disqui-
sicion de indole patogénica; pero si desearia-
mos que se siguiera estudiando el aparato ar-
terial cardiaco en los miopaticos, para aumentar
un buen nutmero de - constataciones: entonces
sera el momento de estudiarlo en su conjunto
v de retirar positivos beneficios; hagamos notar
por ahora que en dos de nuestros enfermos, han
desaparecido casi del todo las masas muscula-
res, siendo reemplazadas POr una inmensa can-
tidad de tejido conjuntivo YV que este mismo te-
jido ha invadido el aparato cardio-vascular, lo
que podemos afirmar basados en la anatomia pa-
tologica yv en la clinica auxiliada, POr sus nuevos
v valiosos elementos.
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CAPITULO II

Anatomia patolégica de los musculos

Las lesiones anatomicas de los musculos, son
las mismas fundamentalmente en los diversos ti-
pos de miopatias, siendo las diferencias mas cuan-
titativas que cualitativas (Erb).

Erb, Daursch v Bewrg, subravan el hecho,
que los musculos que mas regular v precozmente
se encuentran atacados en la distrofia juvenil,
son ‘los mismos de los cuales se conoce ¢l ma-
vyor numero en casos de aplasia e hipoplasia con-
génita. Ellos creen que esta coincidencia descan-
sa en una desigual v anormal divisién de las
células que dan origen a los musculos.

. Es interesante el aspecto macroscopico de
Jos musculos; segun el grado de su degenera-
€16n presentan un color que varia entre el blanco
de la nieve v el rojo obscuro. En el lugar de

"
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los musculos degenerados se encuentra tejido
conjuntivo fibroso.

Segun Roth, en el extremo tendinoso de los
musculos habria una atrofia de la substancia
muscular, mientras que el tejido fibroso del ten-
don crece entre los fasciculos musculares.

Esto da lugar a la formacion de los nédulos
de Roth.

Como casos curiosos de atrofia en las mio-
pbatias se puede citar el de Félix Rose, que pre-
sentaba en los musculos la lesion habitual, pero
con la particularidad que en el deltoides, el gru-
po anterior y posterior estaban sanos, v en et
grupo mediano la mitad superior tenia tejido
muscular casi normal v la mitad inferior no tenia
musculo ni tendon.

L.andouzy v Lortal-Dejerine, en un caso que
evolucion6 en treinta afios, encontraron indem-
nes los musculos de la vida organica; las ma-
sas musculares, que habian desaparecido, no es-
taban sustituidas por tejido conjuntivo o celular.

Refiriéndose a este caso el doctor Raymond
hace notar la particularidad de no existir lesion
del diafragma, y habla de senescencia fisiologi-
ca prematura.

En nuestro caso todos los musculos se en-
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cuentran lesionados en diverso grado. Respecto
a los de los miembros, podemos sentar desde va
que es tanto mas profunda la desintegracion
cuanto mas cercano se encuentra de la extremi-
dad proximal. No escapan ni el diafragma ni el
corazon que se encuentran intensamente ataca-
dos, ni los musculos lisos de las paredes de las
venas v arterias que presentan lesiones que luego
seran descriptas.

Es necesario considerar el estudio histolo-
gico de cada musculo de dos maneras: 1° Es-
tudiar la célula muscular en si, autonoma, v tra-
tar de establecer las finas lesiones quz puedan
haberse producido en su interior, v 2°¢ conside-
rarla como organo, apreciando la relacién y pro-
porcion gue guardan entre si los diversos teji-
dos constituyventes.

En las preparaciones de los diversos mus-
culos, se encuentra la célula muscular degene-
rada en grado diverso, hallandose en cada mus-
culo, todas las formas de esta regresion.

La fibra muscular presenta va aumento, co-
mo disminucion de volumen. Llama la atencion
la existencia de fibras hipertréficas, que a ve-
ces se encuentran reunidas en manojos, en otras
aisladas, en medio de una cantidad de f{ibras nor-
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males, sin parecer sujetarse a ninguna ley so-
bre su ubicacién topografica.

Esta hipertrofia es considerada por algunos
como precursora de la degeneracion. Cestan vy
Lejonne, opina que ambos procesos son indepen-
dientes, porgue en musculos, todavia capaces de
funcién, hay muchos fasciculos atréficos v en
musculos muy degenerados hay muchos fascicu-
los hipertréficos, sin que se pueda establecer ésto
como regla. Ellos creen que la hipertrofia es
compensadora, lo que es poco probable, porque
la funcién de los musculos atacados esta dismi-
nuida. ) .

En algunas fibras hipertréficas se observa
claramente la division por dicotomizacion. La fi-
bra se divide en dos ramas, estando marcado el
punto de separacion por unos cuantos nucleos
envueltos en protoplasma no diferenciado.

La estriacion se encuentra conservada en la
mavor parte de las fibras, en otras aumentada
la longitudinal, en otras es irregular, formando
arcos, de curvas anormales, como modificadas
por una hiperplasia de sarcoplasma que tendie-
ra a separar las fibrillas, en otras ha desapare-
cido, dando a las células un aspecto turbio, uni-
forme, donde cuesta trabajo reconocer la exis-
tencia de ntucleos. En algunas fibras la substan-
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cia diferenciada se encuentra como fragmentada.
En ciertos puntos, escasos, puede observarse la
degeneracion cérea.

Lesién verdaderamenic interesante es la
multiplicacion nuclear, intensa en casi todas las
fibras. Los nucleos, grandes v redondeados, se
encuentran en la periferia de la célula, envucltos
en una capa de sarcoplasma; existen otros cen-
trales, que se ven finos vy alargados y que se
disponen linealmente, asemejando los signos te-
legraficos del alfabeto Morse; estos nacleos cen-
trales son visibles en las fibras cortadas trans-
versalmente.

Fl acumulo de nucleos es mas manifiesto
en las extremidades de las fibras.

En algunos puntos de la preparacion se ven
los nucleos redondeados de la periferia, envuel-
tos en su capa de sarcoplasma, tratar de indepen-
dizarse de la fibra muscular, y por un proceso
de clivaje o de exfoliacién adquirir libertad, para
caer en el tejido conjuntivo perifibrilar.

Puede observarse en algunas preparaciones,
" al lado de fibras hipertroficas o normales que
- presentan su caracteristica multiplicacion nu-
clear, acamulos de células, constituidas por un
gran nucleo rodeado de escaso protoplasma v que
se disponen en forma linear, dando la impresion







cleos tienen generalmente formas alargadas v se
disponen en orden o serie lineal, paralelas al granp
eje de las fibras semejando muy exactamente a
las cintas escritas con signos del alfabelo Morse.
En algunas fibras se observa esta curiosa distri-
bucion, constituyendo tres lineas paralelas, una
al centro v la otra en cada costado (observada la
fibra longitudinalmente ).

En las fibras cortadas transversalmente, to-
dos los nucleos visibles generalmente muy abun-
dantes (4 o » por seccién) estan dispuestos en
su periferia.

Hav otras fibras que han perdido totalmente
toda estriacion, v se presentan completamente ho-
mogéneas, de contornos irregulares, un poco mul-
tiformes v generalmente mas voluminosas que las
fibras que la conservan. Hay también algunas
fibras que conservan su estriacién y que son muy
vo]qminosas (hipertrofia). lias fibras degencra-
das presentan igualmente la multiplicacién nua-
clear.

MuscvLo PECTORAL — Es el musculo mas
lesionado. Cuesta trabajo encontrar fibras mus-
culares; casi toda la preparacion estad constitui-
da por tejido fibroso que en algunos puntos cs
muy rico en ntncleos alargados, en otros un poco
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mas pobre, mezclandose entre sus fibras glébu-
los de grasa. Se. observan nervios invadidos por
el tejido fibroso v vasos cuvas paredes espesa-
das se encuentran disociadas por el tejido con-
juntivo,

Las fibras musculares que se consiguen ver,
completamente ahogadas por este tejido fibroso,
rico en nucleos alargados, son de volumen muy
reducido, de aspecto granuloso y presentando 3,
4 v H nucleos en cada superficie de seccion
transversal. Las fibras que se consigue ver, cor-
tadas longitudinalmente, estan totalmente dege-
neradas, no viéndose estriacidén transversal, ni
longitudinal.

Biceps — Hay una extraordinaria abundan-
cia de tejido fibroso, denso. Fundamentalmente
existen las mismas lesiones va descriptas, pero en
un grado un poco menos avanzado.

Se observan algunas fibras musculares su-
mamente hipertroficas, rodeadas de una verda-
dera vaina de tejido conjuntivo, muy rico en nu-
cleos tanto alargados como redondeados. Estas
fibras conservan su esiriacion longitudinal vy
transversal; algunas tienen un aspecto monili-
forme. En otros puntos el espacio que ocupaba
la fibra muscular estd lleno de un tejido denso
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muy rico en niicleos, constituyendo verdaderos
haces de tejido conjuntivo, que conservan el fa-
mafio v forma de las fibras musculares a los
ecemplazan, estando separados entre si por

gue Y
o mucho mas laxo y mucho mas

tejido conjuntiv
pobre en celulas. Hace la impresion de que 1a
fibra muscular hubiera muerto v que estuviera
forrada por un tejido conjuntivo denso que la
encerrara en su interior. Existen las mismas le-

siones nerviosas Yy vasales.

- PALMARES — El aspecto de este musculo
recuerda al del diafragma, sus fibras presentan
también una gran riqueza de nucleos.

En cada fibra muscular se observan mano-
jos de tejido conjuntivo.

La estriacion es muy neta, notandose en al-
gunas fibras una acentuacion de la longitudinal.

Las fibras gue predominan son de tamaio
superior a lo normal, es decir, hipertroéticas.

CuaDRICEPS — La lesion del musculo cua-
driceps es comparable a la lesion de los mus-
culos palmares, haciendo constar que las fibras
se encuentran mucho mas hipertréficas, que la
multiplicacién nuclear es poco manifiesta, v que
las fibras conservan muy nitidamente la estiria-
Qién transversal v longitudinal.
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tomas clinicos reconocidos durante la vida, se
puede llegar a hacer la separacion de lo que per-
tenece a la afecci6n primitiva v de lo que corres-
ponde a los accidentes, a las complicaciones se-
cundarias o a las localizaciones ulteriores de esta
afeccion., ,

Se puede entonces reconocer, que de los dos
procesos atréficos (simple y por degeneracion),
el uno precede al otro, el uno predomina sobre el
otro, que uno de ellos parece ser la lesién im-
portante, esencial, v puede ser interpretado como
dependiente de la afeccion principal, mientras que
el otro no aparece sino accesoriamente a titulo,
por asi decir, de complicacion v dependientes de
accidentes morbidos sobreagregados o de locali-
zaciones nuevas de esta afeccidn primitiva.

Este diagnostico etiologico diferencial de las
lesiones musculares debe ser hecho en todos los
casos, porque todos, atun los hechos experimen-
tales, son complejos. Cada corte necesita ser
comparado con la historia clinica del enfermo e
interpretado en sus lesiones elementales, para sa-
ber lo gque depende de la afeccion principal vy lo
que se relaciona con las localizaciones secunda-
rias o con las complicaciones sobreagregadas. El
conocimiento del valor nosolégico en los diver-
sos modos de reaccion de la fibra muscular, que
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hemos estudiado mas arriba, nos permite hov,
lo mas a menudo, dilucidar los diversos puntos
de este prohlema.,

Importa poco encontrar en una amiotrofia
degeneracion cérea, en otra fibras en degenera-
cion grasosa, en una tercera nada mas que atro-
fia simple, si en los tres casos existe una atrofia
por regresion celular. Esta regresién celular es
el fendmeno principal, esencial, aquel del que de-
pende el proceso atrofico entero, la enfermedad
del misculo: las degeneraciones variadas que lo
acompafian no son mMas gue accesorias y pro-
vienen de accidentes, de complicaciones variadas,
que es necesario distinguir bajo el punto de vista
etiolégico como del punto de vista anatomico vy
cuidar de no confundir con la lesion esencial

Asi interpretada la patologia muscular v la
de las atrofias en particular, se ha simplificado
singularmente.

Teniends cuenta, en las atrofias musculares,
de estas distinciones; estudiando la naturaleza
‘de las lesiones, su evolucion, su orden de apari-
(;i()n v su etiologia, puede dividirsele en dos gran-
des categorias a las cuales podemos conservar
‘las denominaciones de atrofia por degeneracion
¥ de atrofia simple, o por regresion celular.
Queda entendido, que esta divisién no tiene
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nada de absoluto en sus términos e indica uni-
" camente el proceso esencial que entra en accion,
proceso al cual podrad venir a agregarse otros sl

I las condiciones cambian, si nuevas localizaciones
§ se efectuan, o si intervienen nuevos agentes pato-
eénicos :

1o—Las atrofias por degeneracion dependen,

ante todo, de trastornos nutritivos o de acciones
s ‘ toxicas v resultan de mortificaciones, de necrosis
parciales o moleculares de la fibra estriada.
Provienen: 1¢ De causas generales, conva-
lescencias de enfermedades agudas, anemias gra-
ves, estados caquécticos, ciertos envenenamientos

que actian directamente sobre la fibra muscular;

20 de causas locales: substancias toxicas, ela-
boradas en el musculo mismo o en su vecindad,
| trastornos circulatorios v obstaculos en la nu-
] tricion de la fibra.

En todos estos casos, las lesiones importan-

tes, esenciales, de la fibra muscular son degene-
raciones {cérea, grasa, pigmentaria, desintegra-
cion granulosa), que constituyen casi ellas so-
A las el estado patolégico del musculo v que pro-

vocan la atrofia por destruccién total o parcial

v mas o menos rapida de sus elementos contrac-

tiles. Son atrofias esencialmente numséricas.
2o0__l.as atrofias simples provienen de cau-




sas esencialmente diferentes de las precedentes,
perc bastante mal conocidas v clasificadas, ann
hoy, bajo el término mal definido de trastornos
troficos. Lejos de proceder de fenémenos de ne-
crosis v de mortificacion de la fibra, ellas son
debidas, por el contrario, a una vitalidad exce-
siva, pero desviada del sarcoplasma que, en lu-
gar de diferenciarse en substancia estriada, tiende
a volver a tomar un estado celular indiferente.

En esta clase entran toda una serie de alte-
raciones de los musculos que, a pesar de su etio-
logia de apariencia diferente, no forman sino un
grupo muy coherente bajo el punto de vista ana-
téomico. Ellas son:

1o Todas las amiotrofias secundarias a una
alteracion del sistema nervioso (cerebro, médula
vy nervios periféricos ).

20 Todas las amiotrofias miopaticas que pa-
recen provenir de un estado patologico primitivo
del musculo.

En esta gran clase, la atrofia depende esen-
cialmerite del proceso de regresion celular, o plas-
modial de la fibra estriada v de los fenomenos
que derivan: divisiones, metamorfosis, ete.

La tumefaccion turbia, que se observa tan
frecuentemente, no indica sino la hiperplasia sar-
coplasmica que preludia a esta regresion.
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Aqui la atrofia comienza por la disminucion
del volumen de los elementos (no hablamos de
la hipertrofia de las fibras en el comienzo que
se estudiara después y tormamos el proceso sola-
mente en el momento en que se hace atréfico),
disminucién que llega ulteriormente a la desapa-
ricién mas o menos completa de la fibra. Se trata
entonces de atrofias primero volumétricas, pero
que ulteriormente se haran numeéricas.

Qi en esta categoria, la regresién celular es
el fenomeno esencial, se encuentra, sin embargo,
bastante a menudo, algunos elementos en via de
degeneracion, que deben ser atribuidas a algunas
complicaciones secundarias (trastornos circulato-
rios, infeccion, autointoxicacion, caquexia ).

El proceso microscopico de atrofia corres-
ponde al de regresiom plasmodial o celular.

La substancia propia de la fibra muscular
se modifica, pero no es ni destruida ni perdida.
Ella persiste sufriendo transformaciones, meta-
morfosis, que sin suprimirla, la hacen dificilmen-
te reconocible.

Para comprender el proceso de la regresion
es necesario recordar el origen de la fibra mus-
cular.

Se admite en general que la fibra definitiva
proviene de una sola célula embrionaria primitiva




que se alarga, se fransforma en elemento polinu-
cleado vy se estria.

Segun algunos autores, seria constituida por
el contrario por la fusion intima de muchas de
estas células.

’

Bajo la influencia de ciertas condiciones to-
davia mal dilucidadas, pero que provienen de
trastornos de la nutricion vy de la inervacion, el
elemento complejo, constituyendo la fibra estria-
da, fuera de toda degeneracion propiamente di-
cha de esa substancia, muestra, en toda o en par-
te de su masa ,una tendencia a volver al estado
de protoplasma no diferenciado (regresién plas-
modial ); después este protoplasma no diferen-
ciado puede individualizarse alrededor de los nu-
c}eos en células distintas (regresion celular).

En el curso de este proceso, la substancia es-
triada, producto de diferenciacién del protoplas-
ma, no degenera, pero, sea que desaparezca por
usura, sea que sufra la misma regresion v vuel-
va a tomar su estado protoplasmatico indiferente
primitivo, se confunde poco a poco con el sar-
coplasma que la rodea con el cual comparte su
suerte posterior.

‘ Este proceso muy general, evoluciona en tres
fases sucesivas.

En la primera, existe regresion total o par-
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cial al estado plasmodial, vuelta total ¢ parcial
de la fibra al estado de protoplasma diferencia-
do. Es la fase de regresién plasmodial. La tu-
mefaccion turbia que en algunos casos aparece
pbuede ser considerada como una forma difusa de
esta fase primera.

En la segunda el sarcoplasma, primero in-
diviso bajo forma de acumulos o de placas pro-
toplasmaticas, se individualiza, alrededor de los
nicleos, bajo forma de grandes células muscu-
lares mononucleares. Es la fase de regresion ce-
lular.

En la tercera, en fin, los elementos asi vuel-
tos a un estado indiferente, sufren las diferentes
metamorfosis gque pasaremos en revista.

Este ciclo no tiene nada de fatal ni de ab-
soluto. Cuando la regresion es completa ella con-
duce a metamorfosis diversas de las células; pero
puede ser incompleta, detenerse en un periodo
cualquiera de su evolucién o aun permanecer se- 4
dimentaria, manifestandose nada mas que bajo }
forma de hipertrofia difusa (tumefaccion turbia),
de placas, de bandas, de manchas o de lineas g
sarcoplasmicas. Puede ser parcial o total.

Estas regresiones parciales, a veces se h’—:
mitan a la porcion mas superticial de la fibra./
estriada (regresion periférica), produciendo Els
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bre todo fendémenos de exfoliacién v de prolife-
racién; o bien, al contrario, interesan la porcion
central (regresion central ) v ocasionan entonces
divisiones y subdivisiones del elemento.

1o — REGRESION CELULAR PARCIAL PERIFERICA

Las regresiones parciales que no interesan
sino la superficie de la fibra dan lugar a las me-
tamorfosis mas numerosas v las mas perfectas,

Estos datos son sacados de la memoria de Kri-
sing.

Exfoliacién — En la superficie de una fibra
muscular, alrededor de un ndcleo, aparece una
cantidad de protoplasma, que se individualiza.
Esta célula se aisla v se seépara de las demas v
cae en el tejido coujuntivo vecino, donde sufre
una suerte variable segun los casos.

Cuando la regresion celular no es puramente
superficial, se ve producirse en la profundidad
manchas que representan otros focos de hiper-
trofia del sarcoplasma.

Este proceso puede producirse en varios
brntos simultdneamente o repetirse varias veces
“en el mismo sitio, determinando asi, por simple
exfoliacién, sin degeneracion aparente, una dis-
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minucion progresiva del diametro, una verdade-
ra atrofia de la fibra estriada.
_ La suerte de estas células exfoliadas varia
segn las circunstancias que han determinado la
sobreactividad del sarcoplasma.

1 PROLIFERACION MUSCULAR—Pueden vol-
verse a reunir v neoformar fibras musculares.

20_METAMORFOSIS — Asi libertadas, hechas
indiferentes, evolucionan en una direccién opues-
ta, prestandose a metamorfosis que las hacen irre-
conoscibles.

ay Metamorfosis conjuntiva — Es la mas fre-
cuente de ellas. La célula muscular, caida en el
teijdo conjuntivo interfascicular, se alarga, se
adelgaza, se atrofia; su protoplasma, cuyas reac-
ciones colorantes son al principio caracteristicas,
gse atentla progresivamente. Su nucleo, reconos-
cible todavia durante un cierto tiempo gracias
a su volumen, disminuve a su vez v nada, bien
pronto, permite distinguir este elemento asi mo-
dificado de las células y de las fibras conjunti-
vas vecinas, con las que se confunden comple-
tamente.

b) Metamorfosis adiposa — En este caso la §
célula muscular se carga de grasa. Se trata de 'j'
una transformacion adiposa. i
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¢) Metaplasia 6sea — Segun Krésing, la mio-
sitis osificante progresiva no seria mas que una
amiotrofia en la cual la célula muscular en lugar
de sufrir la transformacion conjuntiva o difusa,
sufriria la transformacién osea.

2°—REGRECION PLASMODIAL CENTRAL

La regresion puede hacerse, no en la peri-
feria de la fibra, sino en su espesor. Ella no ter-
mina entonces, generalmente, en una individuali-
zacion celular tan perfecta, sino que produce una
division mas o menos desidual del elemento.

Sobre una fibra, alrededor de un nucleo, se
ve aparecer una linea de protoplasma clara, li-
geramente granulosa, que prolongandose longitu-
dinalmente por encima v por debajo, se une bien
pronto con otras lineas vecinas colocadas alre-
dedor de los nucleos.

Una fisura se produce entonces, que hno se
sitia en un punto cué,lquiera, Sino que sera siem-
pre dispuesta de tal manera que sobre cada unco
de sus labios se encuentra Jigeramente disemi-
nados, nucleos vy su capa protoplasmatica.

Esta fisura puede extenderse de un extremo
al otro de la fibra que en esta forma queda divi-



dida en dos medias fibras independientes, tenien-
do cada una su vaina de sarcolema propia. Esta
division por actividad parcial del sarcoplasma,
produce un aumento del nimero, una verdadera
multiplicacion de las fibras estriadas adultas.

La suerte ulterior de estas fibras varia.

Pueden aumentar de volumen v producir
una hipertrofia numérica o bien por divisiones
v exfoliaciones ulteriores, disminuyen de mas en
mas de tamafio v concluyen por desaparecer pro-
bablemente por metamorfosis conjuntiva o gra-
sosa.

3° — REGRESION PLASMODIAL O CELULAR TOTAL

En la regresion celular total, la fibra, en todo
su espesor fuera de toda degeneracion, parece vol-
ver a su estado protoplasmico primitivo.

Si he relatado estas conclusiones interesan-
tes de Krosing, Erb, Durante, es porque nuestros
preparados de musculos muestran netamente las 4
mismas lesiones de atrofia simple por un proceso
de exfoliacién (regresion plasmodial periférica)]
v central. 1

Sin embargo, no es un tipo puro, porquef



se observan en algunas fibras degeneraciones { es-
pecialmente cérea) que podrian ser debidas 2
trastornos circulatorios, vista la lesién que pre-
sentan los vasos. )

Una vez establecido el tipo de atrofia de
que se trata, ¢ podemos presumir algo sobre su
etiologia ?

Es imposible.

Es necesario hoy reconocer que el origen
miopatico o espinal de una atrofia no podra ser
dilucidado ni adn presumido por el solo examen
de los musculos ; dependiendo las variaciones que
se observan Unicamente de 1la rapidez de evolu-
cién y de las complicaciones secundarias.

De modo que si en este caso llegamos a)
diagnostico de miopatia progresiva, no es so6lo
por el estado de la lesion muscular, sino tenien-
do en cuenta la evolucién de la enfermedad y el
estudio necrépsico de los demas organos.



CAPITULO 111

Lesiones cardiovasculares y orginicas

Desde antiguo se han notado algunas ma-
nifestaciones patologicas del aparato cardio vas-
cular en las miopatias; asi, Guillain (Soc. Neu-~
rol., 20 de mayo de 1901) encontré en 6 mio-
paticos una presion arterial baja que oscilaba en-
tre 11 v 14 centimetros de mercurio en vez de
16 v 18 que consideraba como normal; Costa.
v Gioja, Rinecker, Goltz, Hamond, han consta-
tado hipertrofia del corazon en algunas autopsias
de miopatias; Stembo (Medic. Gesellesch., zu
Wilna, 12 de noviembre de 1897) encuentra igual-
mente hipertrofia cardiaca, pero solamente al
examen radiolégico. James Ross ( Bolt. Med. Jour-
nal, 13 de febrero de 1883), describe lesiones
manifiestas de la fibra cardiaca. Mme. Seara ( Re-
vista Medica, 1894) nota en la mavyor parte de




sus casos una mavyor frecuencia de las pulsacio-~
nes y en cuatro casos irregularidad de los la-
tidos arteriales vy cardiacos.

Laignel Lavastine (Archiv .de Med., 1901)
observa instabilidad cardiaca con palpitaciones.

Pierre Marie (Pratique Neurologique, 1911)
dice haber notado con frecuencia en los miopa-
ticos el primer ruido aodrtico prolongado y so-
plante, lo que le ha hecho pensar en la proba-
bilidad de estenosis adrticas. Babes v Kalindero
(Annales de 1I'Inst. de Boct. de Bucarest, 1888-
89) y Marinesco (Sim Mer, 15 de febrero de
1896) han. descrito lesiones vasculares, los dos
primeros autores en las miopatias, v el ultimo
en lo que él llama angiomiopatias; designa con
este término atrofias musculares generalmente lo-
calizadas que acompafian a las lesiones avanza-
das de arterio esclerosis; en el trabajo citado
realizaron su estudio sobre un sujeto de 56 afios,
que sufrié de claudicacidon intermitente de una
pierna, la que concluyé por serle amputada por
complicaciones de wuna arterio esclerosis muy
avanzada: es sobre ese miembro amputado que
Marinesco estudia las lesiones musculares y vas-
culares. Se trata pues de padecimientos funda-
mentalmente distintos a las miopatias primitivas



progresivas que es en las que nosotros hemos
hecho nuestras investigaciones.

En el examen anatémico de nuestro autop-
siado hemos encontrado, en lo que al corazon se
refiere, un organo dilatado con miocradio palido
que presenta, al corte, tractus amarillentos en-
tre sus fibras musculares, lesiones por lo tanto de
miocarditis cronicas; hagamos constar que se
trata de un nifio de 11 afios, en cuya edad dicha
lesion es excepclonalisima.

Fl estudio microscopico realizado en cortes
coloreados con hematoxilina-eosina y hematoxi-
iina Van Gieson, revela detalles muy interesantes.

Fl pericardio se presenta sano, su endotelio
estd mas o menos bien conservado, su tejido sub-
seroso es normal.

Las fibras musculares del miocardio que se
han cortado longitudinalmente, muestran con ni-
tidez su direccion longitudinal; en gﬂgunos pun-
tos se ven los tractus escaleriformes de Fherth;
se encuentran algunas fibras enfermas; unas han
perdidc su forma, otras su estriacion v algunas
se presentan constituidas por una substancia
amorfa. Fn muchas se ve un evidente aumento
del ntimero de los nucleos. '

El tejido conjuntivo interfascicular esta au-
mentado en una enorme proporcidn, en ciertos
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puntos es un tejido rico en nicleos pequefios vy
redondeados, en otros predominan las fibras con-
juntivas; invade el tejido miocardico en todas
partes acumulandose en la mayor proporcién en
algunos puntos. Es precisamente en los puntos
en que hay mavyor cantidad de tejido conjuntivo
en donde se ven las mavores alteraciones de las
fibras musculares miocardicas. Los pequefios va-

sos sanguineos presentan en sus paredes tam-
bién una proliferacion conjuntiva manifiesta que
flega a grados extremos, reduciendo el vaso a
la capa endotelial v al tejido conjuntivo.

En todos los demas éréanos, glandulas en-
doécrinas, masculos v en un numero de prepara-
ciones superior a 200, se observa constantemente
en los vasos una lesion muy interesante.

Al efectuar los cortes de capsula suprarenal
hemos caido sobre una gruesa vena, la que pre-
senta las lesiones mas marcadas. Se observa una
extraordinaria proliferacién de tejido conjuntivo
que disocia en manojos las fibras musculares li-
sas, aumentando el espesor de la pared del vaso,
tejido muy rico en nucleos pequeiios redondea-
dos y alargados.

El endotelio se conserva sano.

Esta lesion de angioesclerosis generalizada.
tiene variado grado de intensidad, llegando en al-



gunos casos, como en el musculo pectoral, ha
hacer casi desaparecer el tejido muscular y la
luz de los vasos.

De manera que nuestro enfermo ha presen-
tado por parte de su aparato cardiovascular una
miocarditis crénica muy avanzada y una angio-
esclerosis que interesa todos los vasos pequefios
v medianos.

El estudio microscopico de los organos re-
vela las siguientes lesiones: »

Pulmon — La’pleura visceral presenta su
endotelio en ciertos puntos intacto v en otros
descamado.

El tejido subpleural est4d uniformemente in-
filtrado por leucocitos.

Las cavidades alveolares estan totalmente
ocupadas: unas por substancia amorfa que se
colorea muy bien por la eosina (fibrina), otras
por una enorme vy difusa infiltracion leucocita-
ria; estas células ocupan toda la cavidad de los
alvéolos y enmascaran u ocultan la armazon con-
juntiva; fibrina y leucocifos se combinan diver-
samente para ocupar las cavidades alveolares;
en la mavoria se presentan ambas producciones;
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en algunas hav casi exclusivamente fibrina v en
otras casi exclusivamente células blancas.

El endotelio alveolar esta casi totalmente
descamado. s6lo en muy pocos puntos pueden ver-
se celulas endoteliales. Todos los vasos sangui-
reos estan dilatados vy completamente ingurgita-
dos. Algunos bronquios estan también ocupados
por una infiltracién de células bien visible.

Ademas, en todos los vasos, hasta los de
muy pequefio calibre hay un desarrolio abundante
de tejido conjuntivo especialmente visible en la
coloracién de Van Gieson, que forma anchas ban-
das que han ahogado los otros elementos de las
paredes vasales, con excepcion solo de los endo-
telios.

Higado — Capsula bastante bien conservada,
de aspecto normal; la célula hepatica no presen-
ta mayor alteracion; entre las células hay al-
gunos glébulos rojos. En los espacios de Kier-
nan, las arterias v venas presentan con igual in-
tensidad la lesion va descripta de angioesclerosis.

Bazo — 1.a capsula, asi como las trabéculas
fibrosas que de ella parten se observan con toda
nitidez v tienen aspecto normal; los foliculos se
ven con menos nitidez que normalmente, siendo
Sus limites algo difusos. En los vasos sanguineos
hay angioesclerosis.
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Rinon — Capsula normal, los glomérulos se
ven muy bien conservados. Entre log tubuli con-
torti, hay muchos globulos rojos; algunas de las
células de los tubuli presentan degeneracién tur-
bia. Los vasos sanguineos presentan la misma
lesion,

Con las lesiones cardiovasculares y diafrag-
maticas ya descriptas se concibe sin esfuerzo que
la neumonia de que sufrio este enfermo lo havya
llevado a la muerte, si tales lesiones fueran habi-
tuales en las miopatias, lo que, por lo menos, no
estd demostrado, explicarian satisfactoriamente el
hecho consagrado por la experiencia universal.
de que los miopaticos mueren muy frecuentemen-
te por afecciones pulmonares intercurrentes, neu-
monia, bronco-neumonia, tuberculosis.




CAPITULO IV

Sistema nervioso central y periférico

De 1861 a 1888-89 la enfermedad de Du-
chenne constituyé una entidad bastante indivi-
dualizada. Las constataciones anatomo-patologi-
cas eran de dos clases: 1° las absolutamente ne-
gativas, que son las mas antiguas v que han sido
aceptadas por mucho tiempo; ellas demuestran la.
integridad de la médula v de los nervios peri-
féricos y han sido realizadas por Eulemberg v
Cohnheim, Duchenne y Charcort, Brieger, Schult-
ze, Ross, Berger, Middleton, Westphal, Meryn, Sa-
vory. Friedreich, Sichieinn-Blocq, Marinesco, Lan-
douzy, Dejerine v otros; 2° las positivas con
existencia de lesiones medulares principalmente
v de los nervios periféricos su segundo lugar;
éstas son mas modernas v se deben a Miiller.
Barth, Clarke y Gowers.

Después de esta época se han hecho nuevos
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estudios. Handford v Lorentz, no encuentran le-
sion ni en la médula ni en los nervios periféricos.
v Preiz, Gibney, Maixner, descubren alteraciones
medulares localizadas a los cuernos anteriores
consistentes en una disminuciéon del namero de
las células ganglionares y en una alteraciéon ce-
lular, caracterizada por deformacion y degenera-
cion pigmentaria con ectopia del nucleo; ademas
habria aumento de neuroglia en la médula.

Erb constata que el estado normal del siste-
ma nervioso seria la regla y las lesiones la ex-
cepcion,

Para Erb. la teoria de la lesién primitiva-
mente miopatica de esta afeccion es un poco pre-
matura, puesto que los métodos anatomo-patold-
gicos no son lo suficientemente precisos para in-
formar del estado del sistema nervioso central.
pudiendo haber lesiones invisibles para nosotros.
de los centros troficos que existen en las colum-
nas grises anteriores, que traigan una alteracién
de los musculos.

Opiniones semejantes han sido enunciadas
por Knoll, Auerbach, Moebius, Liebermeister,.
Winkler, van Roon.

Muchas de las lesiones que se han discu-
tido nada tienen indudablemente gue hacer con
la distrofia. Asi, por ejemplo: la obstruccién del




canal central en el caso de Pick, Gotz. Hemorra-
gias de la substancia gris en la meédula, Wetsfall,
Formacion tumoral en la médula, Drummond vy
Bramwell, Tal vez tienen mas importancia las fi-
nas alteraciones que han discutido Clarke v Go-
wers v Gombault, como degeneracion granular de
las células.

Una atrofia extendida de las células gan-
glionares, ha sido descripta por Ross, Heubner,
Fremaier, Pekelharing, siendo las observaciones
del ultimo apenas aceptables. Preiss encontro en
las raices anteriores v en los nervios el cuadro
de una neuritis intersticial, muchos focos hemo-
Iragicos pequehos y grandes en la médula dorsal,
célulag atrdficas y sin nucleos en la cervical y
luinbar. También se encontraron pequenias célu-
las rodeadas de pigmento.

Singer encontré en la parte lumbar de un
caso  seudo - hipertréfico,  células ganglionares
atroficas, en otro sitio parecia disminuido el nu-
mero de las células ganglionares intactas. Gib-
ney describe la disminucién del namero de las
células ganglionares de los cuernos anteriores. La
interpretacion de estos datos es dificil.

Erb mismo ha encontrado en un caso que él
considera negativo las células ganglionares dis-
minuidas y pequefias en la meédula lumbar.




En el caso de Schultze enturbié el cuadro la
existencia de un foco fresco de reblandecimien-
to v una alteracién traumatica de la médula. Este
paciente muri6 por tuberculosis y no se puede
saber lo que sea debido a estas lesiones en el
cuadro microscopico.

Erb y Schultze han observado una escasa
alteraciéon en las células ganglionares de la mé-
dula, ademas de aumento del tejido ghal y dis-
minucién de los fasciculos nerviosos.

En el caso de Fromaier habia algunas rai-
ces cervicales delgadas. Los cuernos anteriores
retraidos. Al microscopio se vio atrofia de las
células ganglionares v algunos sitios degenera-
dos en las raices anteriores.

En el caso de Heubner habia células gan-
glionares de los cuernos anteriores pequefas y
disminuidas, a tal punto que en algunos sitios
faltaban. Las raices anteriores eran atroéficas, po-
bres en fasciculos, ricas en tejido conjuntivo sin
degeneracion

Un nuevo caso positivo publican Sabrazes vy
Brengues; las células ganglionares de los cuer-
nos anteriores, especialmente en la médula cer-
vical, eran reducidas de volumen. La escasa cro-
matolisis v la aparente disminucion de las den-
dritas tienen en este caso menos valor. En los.




nervios periféricos hay fasciculos degenerados en
la proporcion de 1 a 10, de 1 a 20, con el cuadro
de una necuritis parenquimatosa.

Un caso de tipo-hipertrofico de la clinica
de Jendrassik ha estudiado Kollarits. En el sis-
tema nervioso, existen las siguientes lesiones. El
canal central parece ensanchado. los fasciculos
de la zona de Lisauer. asi gomo los de la subs-
tancia gris que rodea al canal central, v los de
la comisura gris anterior y posterior estan sen-
siblemente disminuidos en numero. Esta altera-
cion empezaba en la parte cervical de la médula
v terminaba en la parte lumbar. En los cuernos
anteriores era menos marcada esta disminucion
de log fasciculos; las células ganglionarias se
mostraban intactas en la coloracién de Nissl, pero
su tamaiio era muy disminuido. La mavyor parte
de estas alteraciones no puede relacionarse con
la lesién muscular, puesto que seria posible con-
siderarla, como otras degeneraciones.

Posiblemente se puede. de todas estas al-
teraciones. dar un valor para la patologia de esta
enfermedad, a la pequeiiez de las células motoras
de la médula.

Esta alteracion puede demostrarse bien con
nuestros métodos y se encuentra a menudo { Sin-
ger, Erb, Schultze, Preiss, Fromaier, Heubner, Ko-
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llarits, Sabrazes, Brengues y ultimamente Cru-
chet v Rocaz ), v debe considerarsela como la con-
secuencia de un desarrollo defectuoso.

Buscamos entonces en este deficiente des-
arrollo de los centros troficos la explicacion del
proceso muscular. )

Es entonces factible, que habiendo mayor
necesidad, en el curso del desarrollo, del influjo
trofico de las células nerviosas, quedando este
insuficiente, sobrevenga la atrofia muscular.

Esta teoria encontraria su confirmacién si
la pequefiez de las células nerviosas fuera una
lesion constante.

Pero en las ultimas publicaciones hay mu-
chos casos negativos. Asi casos de Blocq v Ma-
rinesco, Flandre, Pennalto, Schultze, Spiller, De-
jerine, Sachs.

El sistema nervioso periférico ha sido en-
contrado normal, si bien Marinesco y Babes en
tres casos han encontrado las placas terminales
motoras en parte alteradas vy en parte desapa-
recidas.

Babes ha constatado en otra autopsia un es-
pesamiento insignificante de la vaina fibrosa, v
una multiplicacion poco acentuada de los nucleos
del neurilema. En un tercer caso encuentra una
esclerosis del simpéitico. Kehler ha sefialado una
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degeneracion de los nervios periféricos con inte-
gridad de las raices v de la médula. F. Pick,
que ha observado la misma lesién en casos an-
tiguos. la considera como secundaria a la lesion
muscular.

Mas importante es la econstatacion de Gom-
bault qu eencuentra alteraciones de la vaina mie-
linica vy del cilindro-eje. Pero como el enfermo
habia muerto de tuberculosis, no saca conclu-
siones.

En un trabajo publicado en la Zeitz. fir
Path., en el afio 1909, Felix v. Werdt, hace un
estudio de conjunto, habiendo podido reunir en
la bibliografia 41 autopsias. En 27 de ellos no
existia ninguna alteracion medular. En 14 ca-
sos existia generalmente escaso tamafio de las
células ganglionares v disminucion de las mis-
mas; frecuentemente pérdida de prolongamientos,
Ademéas escasez de fasciculos en la substancia
gris, delgadez de las mismas y ensanchamiento
del canal central, que cn algunos casos llego al
doble.

Nervios periféricos raramente alterados; en
los existentes los autores las consideran como
alteraciones secundarias.

Landouzy v Lortat-Jacob en el afio 1909,
hacen el estudio microscépico de un miopatico
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que evoluciond durante 30 afios, sin encontrar
ninguna lesidon en el sistema nervioso central v
periférico.

En el afio 1912 Felix v. Werdt, publica el
resultado de la autopsia de dos casos de miopa-
tias de principio tardio: 40 y 50 afios. No ob-
serva alteraciones de 6rganos nerviosos: cerebro.
médula v de nervios periféricos. Escasas altera-
cicnes en algunas células ganglionares de los
cuernos anteriores de la médula dorsal.

En 1918, P. Haushalter presenta la autopsia
de dos hermanos miopaticos, sin encontrar alte-
raciones por parte del sistema nervioso central o
periférico.

En nuestro caso, a pesar de ser tan avan-
zado, no hemos encontrado ninguna lesién en el
sisterna nervioso central; solamente en algunos
nervios hemos visto un aumento del tejido con-
juntivo v multiplicacién nuclear.

He aqui el detalle de las preparaciones efec-
tuadas.

Se han retirado para el examen microsco-
pico del sistema nervioso central fragmentos de
las zonas frontal, temporal, occipital, rolandica,
del cerebelo v de los nucleos grises centrales,
del bulbo v protuberancia y de la médula a la
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altura de los hinchamientos. cervical, dorsal v
lumbar.

Todos han sido fijados en alcoho! incluidos
en celoidina (método lento) v coloreados con el
método de Nissl (azul de Unna vy diferenciador
de De¢ Gothard ).

En todos los fragmentos de la corteza se
observan las células cerebrales con sus caracte-
res normales. Su nhcleo esta netamente limitado.
contiene en su interior un nucleolo bien tefnido.
las granulaciones de Nissl son bien visibles. Las
prolongaciones tienen un aspecto normal. Fn
cuanto a su numero no hay alteracion sensible,

Se puede afirmar que no existe una gran
“disminucion. _

Los vasos no presentan mavores particula-
ridades. ’

La pia madre es normal.

El cerebelo presenta su clasica division en
tres capas; las células de Purkinje son perfec-
tamente nitidas con su nucleo, su nucleolo y sus
¢ranulaciones bien coloreadas. La zona molecu-
lar v la granulosa no presentan nada de particular.

En los nucleos grises centrales las células
presentan sus caracteres habituales.

En la protuberancia v bulbo no se observa
nada de particular en lo referente a células.
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En la médula el numero y los caracteres mor-
fologicos vy tintoriales son sensiblemente nor-
males.

Para estudiar la fibra nerviosa hemos ex-
traido fragmentos de capsula interna, de protu-
berancia v de médula cervical v lumbar.

Hemos fijado en formol al 10 por ciente
primero, vy después durante 3 semanas en el li-
quido de Miiller. Han sido incluidos en celoi-
dina vy coloreados con el método de Weigert-Pal.

En todas las preparaciones el aspecto de la
fibra nerviosa es perfectamente normal, apare-
ciendo todas bien coloreadas con la hematoxilina.

.. Para el estudio de la glia el profesor Luis
Merzbacher ha tenido la gentileza de prestarnos
su valiosa cooperacion. Sobre cortes fijados con
formol y tratados por congelacion, él ha emplea-
do su procedimiento especial para estudiar la
neuroglia por medio del azul Victoria, no encon-
trando en ella nada de anormal.

NErvios — Hemos estudiado fragmentos de
nervio 6ptico, de una de las ramas del plexo
braquial, del mediano, del neumogastrico y del
popliteo.

De todos estos nervios hemos trabajado con
tres fragmentos: uno ha sido destinado al estu-
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dio del fasciculo nervioso y su vaina conjuntiva.
habiendo sido fijado en formol y coloreado con
hematoxilina, eosina v hematoxilina Van Gies-
son; otro fué fijado en formol, para hacer con
él, el mélodo de Strahiiber, para estudiar cilin-
dro-ejes que consiste en fijacion al formol al 5
por ciento, colocarlo en el mordiente de Strahii-
ber, sobre-colorear en cresyl-violeta v diferenciar
con el método de Pal, y el tercero fué impregnado
en acido 6smico siguiendo el método de Marchi
para estudiar la degeneracion mielinica.

En los cortes de todos estos nervios, fijados
en formol y coloreados simplemente con hema-
toxilina Van Giesson, se ve que el tejido conjun-
tivo esta visiblemente aumentado, presentande
una riqueza de nucleos apreciable, predominando
los alargados v existiendo en algunos puntos bue-
na cantidad de nucleos redondeados, sin que cons-
tituyan, sin embargo, infiltraciones de caracter
agudo.

Esta pequefia alteracién es, sobre todo, vi-
gible en los nervios neumogéstfico y popliteo.
predominando en el plexo braquial v en el me-
diano la riqueza de fibras conjuntivas.

El nervio oOptico presenta también aprecia-
ble aumento de este tejido.

En los fragmentos estudiados con el méto-
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do de Strahiiber no hemos podido constatar al-
teraciones bien manifiestas del cilindro-eje, aun-
que, como no ienemos experiencia especial con
el método, no podemos aseverar de una manera
terminante que no exista alguna lesién poco mar-
cada...

En los fragmentos tratados con el métoda
de Marchi se puede afirmar que no hav degene-
racion mielinica, y para estar mas seguros nos
hemos permitido solicitar la benévola y eficaz
cooperacion del profesor Merzbacher, quien se ha
tomado la molestia de hacer preparaciones en
fragmentos de estos nervios, no encontrando é}
tampoco alteracion.

Hemos hecho la tentativa de colorear las fi-
bras mielinicas intramusculares, pero nuestros
preparados no son demostrativos.

No hemos podido estudiar las placas termi-
nales, porque la autopsia se realizé varias ho-
ras después de la muerte del sujeto, lo que im-
pedia realizar la buena técnica que se aconseja
para este estudio.




CAPITULO V

Glindulas endocrinas

En el XVII Congreso Internacional de Me-
dicina reunido en Londres, del 6 al 12 de agos-
to de 1913, se tratdé de las miopatias, siendo re-
latores H. Oppenheim, de Berlin v G. Spiller, de
Filadelfia.

Oppenheim dijd: «Las miopatias son esta-
dos patolégicos que afectan exclusivamente, ©
particularmente, a los musculos sometidos a la
voluntad v que no estan en relacién con las en-
fermedades del sistema nervioso central o peri-
férico». )

Pasa luego en revista las causas de miopa-
tia, e insiste sobre todo en la importancia pro-
bable en esta etiologia de los trastornos de las
glandulas a secrecion interna (hiper-hipofuncio-
namiento o trastorno en el funcionamiento de es-
tas glandulas).



M. G. Spiller, se adhiere a las opiniones de
Oppenheim, v piensa que existe una relacion es-
trecha entre las miopatias v los trastornos de
funcionamiento de las glandulas a secrecion in-
terna.

M. Hemi Claude (de Paris), dice: «Muchos
hechos experimentales o sacados de la clinica ha-
cen pensar que las alteraciones de las glandulas
a secrecion interna juegan un rol de los mas im-
portantes en la patogenia de las miopatias».

M. Foerster (de Breslau) piensa que existe
una relacion de causa a efecto entre los trastor-
nos de las glandulas a secrecion interna vy las
miopatias.

En apoyvo de estas nuevas teorias sobre e]
origen de las miopatias, podemos citar los he-
chos siguientes: ’

Lopold Levy y M. de Rotschild psesentan a
la Societé de Neurologie el 6 de junio de 1917
un caso de miopatia progresiva o de miatonia.
mejorado por la accién de la opoterapia hipofi-
siaria.

Refieren como argumentos de la influencia
de la hipofisis sobre los musculos, las experien-
cias de Caselli que ha visto sobrevenir la muerte




de animales hipofisectomizados en medio de fe-
némenos paraliticos muy acentuados, de Pirrone
que ha notado a consecuencia de esta operacién
trastornos motores variados, de Jhaon gue en una
perra que sobrevivio 16 dias., observé un adel-
gazamiento progresivo con disminucién crecien-
te de la fuerza motriz. sobre todo en el tren pos-
terior,

S1 estos autores hablan de accion de la hi-
pofisis, en cambio Cruchet v Rocaz (1912) en-
cuentran en la autopsia de otro caso una hiper-
trofia con tabicamiento del timo, con numerosos
corpusculos de Hassal y espesas trabéculas de
tejido conjuntivo. Demas glandulas normales.

En nuestro caso las pequefias lesiones en-
contradas no nos permiten abrir juicio sobre su
influencia en, la producciéon o en el desarrollo
de la enfermedad.

TmroipEs — La substancia coloide presen-
ta su aspecto habitual; en las preparaciones te-
nidas con hematoxilina Van Giesson, esta subs-
tancia se tifie un poco menos uniformemente que

lo habitual, presentando en muchos puntos va-
cuolos claros; algunas de las cavidades estan ta-




_96_

pizadas por células no alteradas distribuidas en
una sola capa; pero, en otros puntos, hay variasg
capas de estas células ,avanzando en plena subs-
tancia coloide; el tejido intersticial normal; en
pocos sitios se constata pequefias hemorragias.

HrpoFisis — Su 16bulo anterior presenta su
habitual riqueza en células redondeadas, cuvos
nucleos son bien visibles; el posterior sus célu-
las neuroglicas. Pero, en ambos llama fuertemen-
te la atencién la riqueza de glébulos rojos, éstos
se encuentran muy a menudo en vasos capilares.
con sus paredes finisimas tapizadas por su en-
dotelio, pero mas frecuentemente hay también,
glébulos rojos en plena substancia glandular, de
manera que hay intensa congestion vy hemorra-
gias, predominantes sin duda en el 1l6bulo an-
terior. Las trabéculas conjuntivas finas, son bien
visibles vy no presentan signos de alteracion. Hay
gran riqueza de células; unas tom®n fuertemen-
te la eosina; otras quedan con su protoplasma.
claro vy su nacleo bien tefiido y otras uniforme-
mente palidas (grasa).

TesTicuLO — Los canaliculos seminiferos
tienen su aspecto normal. Llama la atencion que
las células que los tapizan son bastante unifor-
mes, mostrando poca variedad tanto en su tamafio
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como en su forma y en su distribucion. Son bien
apreciables las grandes células intersticiales si-
tuadas en el tejido conjuntivo de los foliculos.
No se ven espermatozoides tipicos, ni figuras de
espermato-génesis. Hay vasos sanguineos muy di-
latados, llenos de sangre. El tejido conjuntivo in-
tercanicular exhibe una gran riqueza de ntcleos
v estd espesado en casi todas partes.

CAPSULA SUPRARENAL — La capa cortical no
presenta mayor alteracion; solo llama la aten-
ciéon la gran cantidad de capilares dilatados ¢n
todos sus puntos. La zona medular presenta sus
células regularmente tefiidas en sus nucleos, pero
con su protoplasma muy palido v dejando eritre
ellas espacios claros. Hay entonces gran conges-
ti6n v lesion de la substancia medular. En algu-
nas preparaciones se ha caido sobre un vaso grue-
so cortado transversalmente, el que presenta con
toda nitidez su capa muscular invadida por el
tejido conjuntivo.
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