%
,Q)’
%(,

ANO 815 Nimero 3057
UNIVERSIDAD NACIONAL DE BUENOS AIRES

FACULTAD DE CIENGIAS MEDICAS

ENFERMEDAD pE FRIEDREICH

TESIS
PRESENTADA para OPTAR AT TITULO pr DOCTOR
EN

MEDICINA
POR

HORACTIO WILLIAMS

Ex-practicante interno del Sanatorio Caride
Ex-practicante externo del Hosp. San Rogue

Ex-practicante menor y mayor interno del Hosp, San Rogne

BUENOS AIRES
IMPRENTA FLATIBAN & CAMILLON]
747 - GRRRITO - T47

N5



Art. 162 del Reglamento de la Facul-
tad:

«La Facultad no se hace soli-
daria de las epiniones vertidas
a1 las Tesis».




FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS

ACADEMIA DE MEDICINA

PRESIDENTE
DRr. D. ExXRIQUE BAZTERRICA

VICEPRESIDENTE
Dr. D. JosE PExNNA

MIEMBROS TITULARES

1. Dr. D. Evremio UBALLES

2. Pepro N. Aratra

3. RoisERTO WERNICKE
4, »  PrDRoO LAGLEYZYE

5. » »  JosE PENNA

6. »  » Luis GUEMES

7. »  » ErLisEo CANTON

8 »  Axrtoxio C. GaxpoLFo
9. s » ENRIQUE BazTeErrICA
10, » » DANIEL J. CRANWELL
11. » » Horacio G. P1¥ERO
12. » » Juax A, BoErt

15. » » AXGEL GALLARDO

14, » » CARLOS MALBRAN

15. > » M, HERRERA VEGAs
16. » » ANGEL M. CENTEXNO
17. » » Francisco A, Sicarni
18. » » Di6ceENEs DEecoup

19. »  » BALDOMERO SoOMAMER
20. » » Desmerio F. DaveL
21. » » GREGORIO ARANOZ ALFARO
22, »  » DoMiNGo CABRED
23. » » ApBrL AYERzZA
24. » » Epvarpvo OBEJERO

SECRETARIOS
Dr. D. Daxtzrl J. CRANWELL
» » M., HErrRERA VEGaS







FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS

ACADEMIA DE MEDICINA

Miembros Honorarios

Dr. D. TELEmacOo SusiNi
. » Emirio R. Coni
» QLHINTO DE MAGALHAES
» FErRNAKDO WIDAL
» OsvaLpo Cruz







FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS

DECANC
Dr. D. ExrIQUE BazrErrRICA

VICEDECANO
Dr. CARLOS MALBRAN

CONSEJEROS
D. Luis Gieatks
»  Exwigouk BazZTERRICA
» ENRIQUE ZARATE
» PEDRO LACAVERA
» ErLisgo Canrox

s> Axcer M. CENT
»  DoxINGo CARRED

» MarciaL V. QUIrRoGa

»  JosE Arce

» ABEL AYERZA

> EvrkmMio UBALLEs (con lic.

» DanNieL J. CRANWELIL
»  CARLOS MaALBAN
Josk F. MoLiNarl
» MIGTEL Priceari
» ANTONIO C. GaNvoLrFo (Suplente)

SECRETARIOS
P. Castro Escarnana (Consejo directivo)
Juan A. Gasastou (Escucla de Medicina)







ESCUELA DE MEDICINA

PROFESORES HONORARIOS

. ROBERTO VERNICKE
Juvencio Z. ARCE
PEDrRO N. ARATA
FRANCISCO DE VEYGA
Eniseo CANTOX
Juan V. BoERrI







ESCUELA DE MEDICINA

ASIGNATURAS

7Zoolodia Médica... ...
Botanica Médica ...
Anatomia Descriptiva
Anatomia Descriptiva..
Anatomia Descriptiva...
Anatomia Descriptiva......
Quimica Médica........
Histologia... ...

Fisica Médica..

Fisiologia General y Hnmand

Bacteriologia..
Quimica Médica ¥ Blologud
Higiene Pitblica y Privada.

Semiologia y Ejercicios Clinicos..

Anatomia Topodra
Anatomia Patologica.

Materia Médica v Teer(’ll[lC 3

Patolodia Externa.....
Medicina Operatori

Clinica Dermato-Sifilograficr...

Clinica Génito-Urinaria..
Toxicologia Experimental. ..
Clinica Epidendolégica.. ...

» Qto-rinn-tarindolagica.. .

Patologia Interna...
Clinica Quirirgica.
> Oftalmologica

Quirirgica..
» Médica... ...
> Médica..
v Médica. ..
» Médica.. ........

Quirdargica.. ..

Neurologica.
» Psiquidtrica....
» Obstétrica..
Obstétrica. .
B Pediatrica. .
Medicina Legal..... AU
Clinica Ginecoldgica........

CATEDRATICOS TITULARES

Pepro LACAVERA
Ltcio DUrRaNONA
Ricarpo 8. GoMez
JosE ARCE

Joaquix Loprez FIGUEROA

Pepro BELOU
AraNasio QUIROGA
Rovoi.Fo DE Gaixza
ALFREDO La
Horacio G. Pi
CARILOS MALBRAN
PgovrO J. PANDO
RICARDO SCHATZ

GREGORIO ArRAOZ ALFARO

Davin SPERONI
AvELINO QUTIERREZ
TELEMACO SUSINI
JusTiNiaNo LEDEsMA
Daniel J. CRANWLELL
LEANDRO VALLE
RALDOMERO SOMMER
Prpro BENEDIT

Jrax B. SERORAXNS
Jost PexNa

Ebtarno OBEJERO
Marcial V. QUIROGA
Pascuar. PaLya
PEDRO LAGLEYZE
DI6GENESs DECOUD
Lufs GUEM
Luis AGOTE
[GNACIO ALLENDE
ARBEL AYERZA

ANTONIO C. GaNDOLFO
MarcerLo T. ViRas
JosE A. ESTEVES
DoMmiNGgo CABRED
ENRIQUE ZARATE
SAMUEL MOLINA
A~aEL M. CENTENO
Domingo S. Cavia
ENRIQUE BAZTERRICA




AT



ESCUELA DE MEDICINA

PROFESORES EXTRAORDINARIOS

ASIGNATURAS CATEDRATICOS EXTRAORDINARIOS
Zoologia Médica.........vii Dr. DANIEL J. GREENWAY
Fisica Médica.................. L . JUAN JOSE GALIANO
. ) ( - JUAN CARLOS DELFINO
Bacteriologia.. e .. P
| - LEOPOLDO URIARTE
Anatomia Patoldgica........... - JOSE BADIA
Clinica Ginecolagica. ...............- > JOSE S. MOLINARI
. Médica ..o L » PATRICIO FLEMING
Dermo-Sifilografica..... ... - MAXIMILIANO ABERASTURY
o f JOSE R. SEMPRI N
Nenrologica. ........oo-ooonns
1 - MARIANO ALURRALDE
Psiquiatrica.................. . BENJAMIN T. SOLARI
» Pediatrica . ... .c..ooooons ANTONIO F. PINERO
Clinica Quirargica....... ... . FRANCISCO LIL.OBET
Patologia Interna..................... - RICARDO COLON

Ciinica Oto-rino-laringelngica.. ; ELISEO V. SEGURA

B Psiquiatrica.......... ....... » JOSE T. BORDA







ESCUELA DE MEDICINA

-

ASIGNATURAS

Botanica Médica ..
Zoologia Médica . ... ..
Histologia.........--
Auatomia Descnptlva

Fisiologia general ¥ humana

tpacteriolodia........
Higiene Médica..

Semeiologia ...

Anatomia Patnlorgu_n .
Materia Médica ¥ Terdptu—

tica
Medicina Operamna

Patologia externa..

Clinica Dermato-sifilogrdfica

. Génito-urinaria

Clinica Epidemioldgica .

pPatologia interna....

Clinica Oftalmoldgica.

Clinica Quirdrgica.....

> Médica

. Pediatrica

> Ginecolégica.

» Obstétrica. ..

Medicina legai.

. —

[DI1N

v % v ow v ¥ ¥ %

CATEDRATICOS SUSTITUTOS

RODOLFO ENRIQUEZ
GUILLERMO SEEBER

J1LIO G. FERNANDEZ
EUGENIO GALLI!

FRANK 1. SOLER

ALOIS BACHMANN

FELIPE JUSTQO

MANUEL V. CARBONELL
CARLOS BONORINO UDAONDO
JOAQUIN LLAMBIAS

JUSE MORENO
ENRIQUE FINOCCHIETTO
CARLOS ROBERTSON
FRANCISCO P. CASTRO
NICOLAS V. GRECO
PEDRO L. BALIN
BERNARDING M/

RAINI

© JOAQUIN NIN POSADAS

FERNANDO R, TORRES
PEDRO LABAQUIL
LEONIDAS JORGE FACIO
PABLO M. BARLARO
ENRIQUE B. DEMARIA
ADOLF(O NOCETL
JUAN DE LA CRUZ CORREA
SLINO HERRERA VEGAS
ARMANDO R, MAROTTA
LIS A TAMING
MIGUEL SUSSINI
JOSE M. JORGE thijo)
JOSE ARCE
ROBERTO SOLE
PEDRO CHUTRO
JUAN JOSE VITON
PABLO MORSALINE
RAFAEL BULLRICH
IGNACIO IMAZ
PEDRO ESCUDERO
MARIANO R. CASTEX
PEDRO }. GARCIA
JOSE DESTEFANO
JUAN R. GOYENA
MANUEL A, SANTAS
MAMERTO ACURA
GENARO SISTO
PEDRO DE ELIZALDE
FERNANDO SCHWEIZER
JAIME SALVADOR
TORIBIO PICCARDO
CARLOS R. CIRIO
OSVALDO L. BOTTARO
ARTURO ENRIQUEZ
ALBERTO PERALTA RAMOS
FAUSTINO J. TRONGE
JUAN B. GONZALEZ
JUAN C. RISSO DOMINGUEZ
JUAN A. GABASTOU
JOAQUIN V. GNECCO
JAVIER BRANDAN
ANTONIO PODESTA







ESCUELA

ASIGNATURAS

Zoologia deneral: Anatomia, Fi-

siologia comparada............
Botanica y Mineralogia..........
Quimica Inorganica aplicada.. ...
Quimica Organica aplicada......
Farmacognosia y posologia ra-

zonadas
Fisica Farmacéutica.....
Quimica analitica y Toxicolo-

dia a[v)rimer Curso) .

Técnica Farmacéutica... ...... ..
Quimica analitica y Toxicologia
{sedundo curso) ¥ ensayo y de-
terminacion de drogas

Higiene, legislacion y étic
macéutica......... ... ... ... .

nadas

DE FARMACIA

CATEDRATICOS TITULARES

. ANGEL GALLARDO

ADOLFO MUJICA
MIGUEL PUIGGARI
FRANCISCO C. BARRAZA

. JUAN A. DOMINGUEZ
. JULIO J. GATTI

FRANCISCO P. LAVALLE

J. MANUEL IRIZAR

FRANCISCO P. LAVALLE

RICARDO SCHATZ

CATEDRATICOS SUSTITUTOS

RICARDO ROCCATAGLIATA
PASCUAL CORTI

OSCAR MIALOCK

. TOMAS }. RUIMi
. PEDRO J. MESIGOS

LUIS GUGLIALMELLI

. JUAN A. SANCHEZ

ANGEL SABATINI







ESCUELA DE ODONTOLOGIA

ASIGNATURAS CATEDRATICOS TITULARES
ler. afio. ..... P Dr. RODOLFO ERAUZQUIN
2 afio.. .o LEON PEREIRA
Jer. afio............... »  N.ETCHEPAREBORDA
Protesis Dental ... ... Sr. ANTONIO J. GUARDO

CATEDRATICOS SUPLENTES

Dr. ALEJANDRO CABANNE






ESCUELA DE PARTERAS

Asignaturas Catedraticos titulares

Primer Afo:
Anatomia, Fisiologis, etc. .. Dr. J. C. LLAMES MASSINI

Segundo Aflo:
Parto fisioldgico............. >  MIGUEL Z. O'FARRELL

Tercer Afiv:

Clinica Obstétrica............ > FANOR VELARDE
Puericultura. ... ... > UBALDO FERNANDEZ







Paprivo DE Tesis:
Dx. ABEL AYERZA

Profesar de la Catedra de Cliniea Médica.







A MIR PADRES
v

A MIS HERMANON







Senores Académicos:

Sefiores Consejeros:

Sefiores Profesores:

Para optar al doctorado es necesario un ultimo
requisito. Helo aqui. Respetuosamente os lo presen-
to a vuestro juicio.

Antes de comenzar el relato de mi tésis quiero que
la pluma deje impreso el homenaje de mi mds sincero
agradecimiento al profesor Abel Ayerza, por el honor
de acompafiarme como padrino, asi como por sus
sabias y maestras lecciones cliniras y como también,
por la gentil acogida que siempre me ha dispensado.

Al profesor Francisco Sicardi, mi reconocimiento
por la liberal hospitalidad durante larga temporada
en su sala IX del Hospital Ramas Mejia, donde
of de sus labios la savia de un robusto cerebro.

A los médicos de la mencionada Sala Doctores Ca-
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sas, Bullrich y Bosch, mi rcconocimiento por igual.

Al profesor Enrique Zdrate, que mc ha ensefiado la
obstetricia, siendo para mi el mds afable de los maes-
tros, mi agradecimiento.

Al Doctor Dimitri, a quien agradezco su amisto-
SO Concurso.

A los médicos y companeros del Hospital Ramos

Mejfa, mi recuerdo afectuoso.




Historia

Era el ano. 1838. Duchenne, de Boulogne. describia
en los Archivos Generales de Medicina, la enferme-
dad. a la cual daba el nombre de ataxia locomotriz
progresiva por la razén de la «abolicidén progresiva
de la coordinacién dc los movimientos y paralisis
aparente contrastando con la integridad de la fuer-
za muscular». '

ILa ataxia locomotriz. no sélo fué descrita magistral-
mente ; fué también bien conocida. La escuela alema-
na la denominaba tabes dorsalis, pardlisis espinal.

: Por qué mencionamos aqui la enfermedad de Du-
chenne? PPor dos razones: por scr ¢n csc mismo ano
que comienza a figurar ol nombre del clinico, Frie-
dreich, en la enfermedad que estudiamos v también
por el motivo de que este mismo clinico, basandose
en que la incoordinacién motriz- - principal sintoma

descubierto por Duchenne —no siempre se acompa-
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naba de los otros sintomas mirados por el clinico
francés como caracteristicas del tabes, inicia la se-
paracién de la enfermedad que lleva su nombre.

Dos arios m4is tarde, en un congreso de médicos
alemanes, efectuado en Spira, el clinico de Heilder-
berg, Friedreich, analiza y describe los casos por
él observados, preséntandolos no ya como enfer-
medad de Duchenne, sino como una forma particu-
lar de ataxia.

En el ano 1803, publicaba una memoria con el
titulo de «Degeneracién atréfica de los cordones pos-
teriores de la médula», pronuncidandose mds en favor
de encontrarse en presencia de una nueva enferme-
dad; tanto mis que en esta memoria presentaba tres
necropsias que le demostraban la particular vy cons-
tante alteracién anatémica.

«Existe, decia Friedreich. una degeneracién infla-
matoria crénica de la médula espinal, terminando
en la atrofia, pareciends desarrollarss dz= preferencia,
en la época de la pubertad, bajo la influencia de
una disposicién hereditaria, circunscribiéndose casi
exclusivamente a los cordones posteriores, comen-
zando en la regién lumbar de la médula, propagin-
dose a partir desde aqui, siguiendo una marcha a la

vez ascendente y descendente, limitdndose superior-
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mente en la médula alargada después de haber inva-
dido los musculos de origen vy los troncos de los
nervios hipoglosos.

Esta afeccion estd caracterizada clinicamente por
un desorden en la asociacidén v la armonia de los
movimientos, afectando una marcha lenta y progre-
siva, extendiéndose de la mitad inferior del cuerpo
a la superior y comprometiendo constantemente en
altimo lugar, los érganos de la palabra. Mientras que
los sintomas se acenttan, la sensibilidad general, los
diversos sentidos y las funciones cerebrales no son
nunca alterados.

Los esfinteres no son paralizados vy las funciones
nutritivas se ejecutan normalmente,

Como sintomas menos constantes, es necesario citar
las desviaciones de la columna vertebral, las sen-
saciones vertiginosas y el nystagmus.

Desde el punto de vista clinico, la enfermedad que
se trata puede ser definida: una par4lisis crénica
y progresiva de la facultad de combinar los movi-
mientos.

Desde el punto de vista andtomo-patolégico, es una
degeneracién atréfica y crénica de los cordones pos-
teriores de la médula».

Sin embargo, estas conclusiones que no cran ya

8
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clinicas solamente, sino que venfan confrontadas cop’
el estudio post-mortem, no fueron admitidas.

Erb en la patria de Friedreich, Jaccoud en Francia, |
no admiten esta dualidad, no admiten esta separa-
cién; se resisten a ello; no lo consienten. Segtn
ellos sélo existe el tabes.

Muchos afios transcurrieron hasta volverse a ha-
blar del estudio hecho por Friedreich. Ante ello uno |
se hace la siguiente pregunta: (Es qué era necesa-
rio, como en todo nuevo acontecimiento, que los afios
transcurrieran para discutir y aceptar la nueva enfer-
medad? ;O es qué las observaciones escaseaban?

Sea una u otra la razén — probablemente las dos
conjuntamente — el hecho es que catorce afios des-
pués recién se comienza a hablar nuevamente de la
enfermedad que tratamos.

Es Friedreich que vuelve de nuevo al asunto presen-
tando dos memorias; en una, la del afio 1876, pu-
blica cinco nuevos casos, entre los cuales dos son
debidos a Quincque (de Berna); la otra memoria la
presenta al siguiente afio, haciendo conocer en ella
€l resultado de una autopsia practicada por Schultze.

En esta época es que acepta, para la entidad mdér-

bida que por primera vez nos hablara en el afio




1863, el nombre de «ataxia hereditaria» propuesto por
Eisenmann.

A partir de esta época, mucho se multiplican los
estudios Yy observaciones hechos en los distintos
paises.

En Inglaterra, la ataxia hereditaria hace su apa-
ricién en el ailo 1880. L.os miembros de la Sociedad
Clinica de Londres, reunidos en sesién el ocho de
Octubre del ano mencionado, escuchan de boca del
Dr. Gowers el relato y la presentacién de tres enfer-
mos pertenecientes a una misma familia. Ademds,
al insistir especialmente, en los caracteres que distin-
gulan a estos enfermos de los atacados de ataxia
locomotriz, Gowers, rememoraba que dicz afios an-
tes el Dr. Carpenter —de Croydon— habia prescen-
tado en la misma sociedad dos hermanas atacadas
de una enfermedad fuera de lo comun, en aquel
entonces desconocida y que no era otra que la en-
fermedad de Friedreich.

En Italia hacen estudios clinicos y andtomopato-
légicos, Bianchi, Seppilli y otros.

En Alemania hay que recordar los nombres de Kah-
ler y Pick, Schmid, Schultze, Mobtus, Riitimeyer,
Leubuscher, etc.

En Francia, al decir de Ribel Luis, el primer caso
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no diagnosticado, es la primera observacién conteni-
da en la tésis de Carré {1862); opinién esta que esti

en contradiccién con la de Ladame—de

Ginebra.
También se menciona como Friedreich en un caso
citado por Paul Topinard en el afio 1864, cn su libro
sobre la ataxia locomotriz; caso, en que Duchenne y
Vigla, hacen el diagnéstico de tabes vulgar.

Sin embargo, estos son hechos que permanecian
aislados; de modo que podemos decir que en Fran-
cia los estudiosos dirigen su atencién a los enfermos
observados por Friedreich, recién en el ano 1868,
cuando por vez primera, Vulpian y Charcot, des-
criben la esclerosis en placas.

Dadas las grandes analogias que presentaban los
casos de Friedrcich con la ataxia locomotriz v la
recién nacida enfermedad, fué que no se escapd de la
tentacién de ver en los primeros una mezcla o mas
bien una coexistencia de las otras dos entidades mdr-
bidas.

A la ataxia hereditaria se¢ le consagra su autonomia
tan sélo afios después. Ello lo hace Brousse, en su
tesis del afio 1882, distinguiéndola cuidadosamente

del tabes. El es también quién hace el mds justiciero

homenaje al clinico de Heilderberg, cambiando la
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denominacién dada por Lisecnmann por la de LEn-
fermedad de Friedreich.

Er ¢l mismo afio. [éré. hacfa una publicacién
en el «Progris Médicaly, sintetizando la cuestién cn
esa época y al mismo tiempo basandose en uno de los
caracteres capitales de la enfermedad, proponia la
denominacién de «ataxia familiar».

f.a primera vez que Charcot considera a la en-
fermedad de Friedrcich como una afeccidn especial,
como una cntidad auténoma, independiente de la
esclerosis en placas y dcl tabes, es en el afio 1884,
en una leccién clinica dada en la Salpetriere.

En 1885 Raymond, en un articulo denominado Ta-
bes, publicado en el Diccionario Enciclopédico de
Ciencias Médicas, considera también a la enferme-
dad de Friedreich como una afeccién auténoma.

Desde cntonces los casos se suceden y a ellos
se relacionan los nombres de Charcot y sus alumnos:
Joffroy. Blocg, Huet, Gilles de la Tourctte.

En el 1888, aparcce la tesis inaugural de Soca que
fué el mas importante y completo trabajo, considera-
do desde ¢l punto de vista clinico.

En fin, Ladame hace, a rafz de una observacién
de enfermedad de Friedreich, en 1889, un estudio

critico de todos los casos aparecidos hasta esa fecha.
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Desde entonces los trabajos y publicaciones han |
ido en aumento, aunque las autopsias han sido he-
chas en menor ndmero. La causa de esto altimo es fa-
cil explicarla. Se trata de una enfermedad de larga du-
racién y que por lo tanto, el médico pierde de vista
a sus enfermos.

Al cuadro clinico primitivo, se le han afiadido, hoy,
un buen namero de sintomas nuevos.

Entre las observaciones publicadas no todas res-
pondian al cldsico cuadro de la Enfermedad de Frie-
dreich; pues, si por un lado presentaban sintomas
evidentes de Friedreich, por otro lado se separaban
por ciertos sintomas capitales. Iierrc Marie en 1893
y Londe en 1895, reuniéndolos y reconociendo sus
caracteres comunes, colécanlos en una denomina-
cién especial: Heredo-ataxia-cerebelosa.

Recorriendo la literatura médica, se encuentran
numerosas observaciones de transicién entre la En-
fermedad de Friedreich y la Heredo-ataxia-cerebe-
losa. Tipos de transicién que han dado margen a
«discusiones todavia pendientes sobre la individua-
lidad clinica y anatémica de una y otra dc estas
dos afecciones, sobre sus relaciones commnes y sus
caracteres diferenciales, y sobre su respectivo lugar
en la nosologia». (Raymond, «Pathologie Nerveuse»,

1910).




Etiologia

Friedreich v los de su época consideraban la enfer-
medad que estudiamos como exclusivamente fami-
lar. Los estudios hechos en épocas posteriores, arri-
baron a una conclusién semejante. Sin embargo, es-
ta caracteristica, algtn tiempo después, pierde parte
de su valor debido a los casos de mas en mas nu-
merosos donde ¢l cardcter familiar no existe hasta
el extremo de que autores hay que si bien no pueden
negar la cxistencia de caracteristica tan marcada,
sin embargo, para aminorar su importancia, pre-
sentan casos en que establecen que estin en igual
porcentaje el cardcter familiar y la ausencia de dicho
caricter.

Asi tenemos entre ellos a Guenot, diciéndonos:
«de modo que se puede decir, actualmente, sin exa-

geracién, que los casos donde el caracter familiar
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no existe son casi tan numerosos como aquellos donde
se le encuentra».

A pesar de ello, efectuando la lectura de las dis-
tintas publicaciones, adquirimos Ja convicei’n de que
el cardcter familiar es la regla v que predomina
en el nimero de casos estudiados y observados por
los distintos autores, ¢y acaso hay regla sin excepcio-
nes? jSoca, en su tesis, no relata en aquel enton-
ces, once observaciones entre setenta y seis, donde
el cardcter familiar no existia?

Al decir del mismo autor, esta ausencia se pro-
ducirfa, sobre todo, en las familias POCO numerosas,
vy si estas familias fuesen, por el contrario méas nu-
merosas, habria, seguramente alewunos de los nifios
atacados de Friedreich. Ademds, afiadia, que los ca-
sos solitarios eran mds numerosos precisamente en
Francia.

Hay que afiadir quc la mayoria de los autores admi-
ten que el cardcter familiar puede faltar, pero no
por ello dejan, ni por un instante de sostener la
tesis que es un rasgo fundamental en la Enferme-
dad de Friedreich el cardcter familiar. As{ Paul Blocq
le consagra las sigulentes lineas: «El factor etiols-
gico principal es la herencia, y la Enfermedad de Frie-

dreich pertenece a esta clase de neuropatias que se
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llaman enfermecdades familiares, es decir, que ata-
can numerosos miembros de una misma familia».

En un articulo consagrado a la enfermedad que
estudiamos, Dejerine y Thomas, nos relatan: «La
nocién etiolégica mejor establecida es que numero:
sos miembros de una misma familia son atacados,
pero el hecho no es absolutamente constante. de
dénde el nombre de ataxia famibar».

Amouroux escribe: «La enfermedad de Friedreich,
es, ante todo, familiar, es decir, que ella ataca a
la mayoria de los casos por lo menos, NUMCTOSOS mieni-
bros de una misma familia».

Pero este cardcter familiar de la enfermedad. bien
que fundamental, puede faltars.

En fin, para no continuar con esta larga cnume-
racién, recordaremos que en todo tratado que S€
ocupe de las enfermedades familiares, colocan cr»
tre éstas a la de Friedreich.

Asi, pues, la enfermedad dc Friedreich, pertenecc
al capitulo de las enfermedades familiares. Ahora
bien; recordemos que la denominacién familiar tiene,
en medicina un campo muchc’u’ls restringido quc¢
lo que comporta el vocablo en la acepcion corrien-
te. Asi. por ejemplo, no s¢ denominard enfermedad

familiar a una epidemia de familia.
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ILas enfermedades familiares del sistema nervioso
estdn bien delimitadas por las siguientes condicio-i
nes fundamentales: :

1o Ellas atacan numerosos sujetos de una mis-
ma familia y se manifiestan en cada uno de estos
sujetos bajo un aspecto sintomético andlogo.

2.2 Ellas hacen su aparicién mds o menos en
los mismos periodos de la vida de los pacientes y
tienen también una evolucién idéntica en cada uno
de ellos.

3.2 Ellas nacen, independientemente de toda cau-
sa exterior, actuando ya en la vida intrauterina, va
en la extrauterina.

La enfermedad que estudiamos se amolda perfec-
tamente a estas caracteristicas que definen a las en-
fermedades familiares. Asi, en lo primero estd en
un todc de acuerdo y como ya hemos dicho, en
otras lineas sélo excepcionalmente no tiene el ca-
rdcter familiar, pero repetimos: Ia cxcepeién com-
prueba la regla; en lo segundo no hay objecién que
oponerle y en lo tercero es también lo que se observa
frecuentemente, salvo en ciertos casos como vere-
mos mds adelante y que son los menos numerosos,
como ser los que se les quiere atribuir un origen

infeccioso; pero no olvidemos que esto sélo es una
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causa ocasional y no la causa eficiente; que es el
acicate, €l estimulo para que sc ponga de manifiesto
la tara original. ’

Ademas, si nos hacemos la siguiente pregunta. s Por
qué en un hogar dénde se ha desarrollado una ¢n-
fermedad infecciosa que suponemaos hubiera atacado
a los distintos miembros de la familia; por qué, co-
mo decia, esa enfermedad infecciosa origina en to-
dos esos pacientes una Gnica enfermedad? ¢ Por qué
todos esos nifios responden a la infeccién con el
mismo sistema anatomo-funcional del aparato nervio-
so? s Podria ello admitirse si no fuera por el hecho
de qué tienen que poscer esos nifios una tara laten-
te, v que s6lo una causa ocasional como la infec-
cién puede haberla puesto de manifiesto?

As{, pues, es ello sélo el resultado de desordenes

de evolucién viciosa sobre el sistema nervioso.

HERENCIA

Este gran factor de la patologia nerviosa ha sido
el elemento etiolégico que mas llamé la atencidn,
y no sin razén, desde las primeras observaciones.

La herencia similar es muy rara, es una excepcion,

sobre todo, en lo que se refiere a la herencia directa
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de la que sélo se conocen contados casos, como
ser los citados por Riitimeyer, Vizioli y Smith. Légico
es que acontezca cosa semejante, puesto que el su-
jeto afectado desde temprana edad queda muy poco
apto para la reproduccién.

" Por lo que atafie a la herencia similar colateral.

los autores sostienen que su frecuencia es mucho

mayor.

En general, como se ve, la herencia observada,
no ha sido estrictamente similar y si casl siempre
una herencia de transformacién, lo cual quiere decir
que entre los ascendientes se han encontrado distin-

tas enfermedades propias del sistema nervioso.

Ahora bien, entre éstas parece ser que las neurosis,
psicosis, etc., tienen un rol hereditario etiolégica-
mente nulo y, por el contrario, las enfermedades
nerviosas con substractum orgdnico, son los que Ti-
gen la herencia en los Friedreich.

En cuanto a la uni o bilateralidad o sea, el apor-
te del material hereditario por parte de una de las
ramas (padre o madre), o de las dos a la vez, parece
ser que hay predominio de la primera, y sobre todo,
del lado paterno con trasmisién preferente a los des-

cendientes masculinos.




Ebap

Friedreich, sostenia quec la ataxia familiar comen-
zaba en la pubertad. Sin embargo, la eclosién de la

enfermedad es frecuentemente mis precoz, siendo la

infancia la que presencia los primeros sintomas de

la afeccién. _

En setenta v seis casos, ha encontrado que, en los
dos tercios la enfermedad se habia manifestado antes
de los catorce afios; después de los diez y seis
su aparicién serfa muy rara. l.o importante a retencr
es que, en una misma familia la enfermedad comien-
za aproximadamente a la misma edad. (Soca .

A pesar de ser la cnfermedad de Friedreich, una
afeccién que se manifiesta en los primeros afios de
la vida, hay algunos casos observados en quec su
iniciacién ha sido tardia. Asi tenemos el relato hecho
por Bonnus cn su tesis de once casos de distintos
observadores y de cincuenta y cinco personales, en
los cuales, — trece casos en total — la afeccién habia
comenzado entre los diez vy nueve y los veinticinco
afos de edad. El autor citado explica este comienzo
tardfo, por medio de una hipétesis de orden heredi-
tario; basdndose en cl grado mds o menos acusado

de la debilidad congénita de ciertos sistemas espi-
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nales y asi nos dice: «En ciertas familias, la debilidad
serfa muy grande y veremos en sus miembros ca-
sos de Friedreich a comienzo precoz. En otras fa-
milias, la debilidad serd menor y engendrari casos

a comienzo tardio».




Sintomatologia

La iniciacién de la cnfermedad se hace de un
modo lento e insidioso. Tanto es asi, quc sus sinto-
tomas son, en un principio, muy poco acusados: el
nifio tiene dificulitad en efcctuar ciertos movimientos
propios de su edad, como ser: COITer, montar esca-
leras, saltar, etc. Otras veces la debilidad en los
miembros inferiores es tal que el enfermo sufre fre-

cuentes caidas. En fin, paulatinamente, van hacién-

dose estos desérdenes de mas en mas acusados ¥y

constantes, no abandonando ni un instante al enfer-
mo y como que son estos desérdenes los que predomi-
nan y ocupan el primer rango, constituyendo la ca-
racteristica constante, pasaremos inmediatamente a

la descripcién de ellos.
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DESORDENES MOTORES

Como deciamos mas arriba, los desérdenes de los
miembros inferiores terminaban por hacerse mas acu-
sados y constantes. Pues bien; en el periodo de es-
tado hay en la marcha titubeacién, escitacién, el pa-
ciente no sigue una misma linea recta, va haciendo
zigzags andlogos a los que efecttia un novel pasa-
jero a bordo, o a los de un hombre beodo, com es
cldsico compararla, y de ahi también la no menos
corriente expresién de marcha ebria. Es la marcha
cerebelosa. Pero a estos zigzags, a este bordejeo,
a estos tambaleos, va intimamente unida la marcha
atdxica, semejante a la del tabético; las plernas son
violentamente lanzadas hacia adelante, muy alto, y
al volver nuevamente al suelo golpea fuertemente
con el talén. Asi, pues, la marcha de los Friedreich,
tiene un doble caricter: es ésta la‘'marcha denominada
por Charcot: marcha tdbeto-cerebelosa.

«El sujeto avanza, dice Blocq, la cabeza inclinada
hacia adelante, los ojos obstinadamente fijos en tie-
rra, los brazos separados del tronce. los pies se

destacan del suelo con brusquedad, son proyectados
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hacia adelante y afuera v cacn nuevamente ¢n apoyo
golpeando el talén. Al mismo tiempo, se ve el en-
fermo oscilar a veces, ejecutar mas ripidamente vno
o dos pasos a un lado como si fuese empujado; sus
piernas parecen incomodarse la una a la otra, des-
pués vuelve a tomar la linea recta, pero para aban-
donarla de nuevo y asi sucesivamente, mas o menos

frecuentemente».

DESORDENES DE LA ESTABILIDAD

En la posicién de pie los desérdenes motores se ma-
nifiestan de un modo caracterstico. Il enfermo para
mantenerse cn la mencionada posicién y no perder
el equilibrio, estd obligado a ensanchar su basc de
sustentacién para lo cual tiene necesidad de separar
sus piernas; ademds, estd forzado a cambiar cons-
tantemente sus pies de lugar. L.a cabeza y el tronco
ejecutan también movimientos de vaivén mas o me-
nos pronunciados.

Esta dificultad del enfermo para mantenerse de

pie, sin apoyo alguno fué bautizado por Friedreich

con la denominacién de «ataxia estdticar.
Entre los signos que no se tenian en cuenta, en la
posicién de pie del paciente, se colocaba el Romberg.

Hoy se le busca y es frecuente encontrarlo.
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Observando los movimientos de los miembros infe-
riores cuando el enfermo estd acostado o sentado, se
ve que dichos movimientos existen y son faciles de
ejecutar y que siempre los acompafla la incoordi-

nacién.

MIEMBROS SUPERIORES

Ataxia, — I.os miembros superiores son ellos tam-
bién atacados de ataxia de un modo invariable. lLa
iniciacién de esta incoordinacién, tienc lugar. des-
pués de los miembros inferiores; en término medio
se hace dos o tres afios después de aquélla.

Comienza a manifestarse cuando el enfermo quiere
ejecutar ciertos actos un poco delicados que exigen
cierta precisién, como ser: abotonarse el saco, enhe-
brar una aguja, coser, etc.

Esta ataxia se manifiesta més intensa y caracte-
ristica si, por ejemplo, se le dice al paciente que coja
el objeto que se le presenta. Entonces el enfermo
lanza la mano con brusquedad hacia ese objeto, des-
cribiendo movimientos de lateralidad, planea por en-
cima de é{ (Carré), durante unos intantes, después cae
sobny él como un pdjaro de presa {Charcot), cfectuando

con los dedos una flexién inhdbil y exagerada.




TEMBLOR

Durante la ejecucién de los movimientos se observa
un cierto grado de temblor. Es, pues, un temblor
intencional y que se parece bastante al de la escle-
rosis en placas; es mas bien dc¢ grande amplitud y
de ritmo medio: cinco o siete oscilaciones por se-
gundo.

La lengua presenta, a veces, un temblor fibrilar;
otras veces como cuando se le hace abrir la boca
al paciente y tener la lengua fuera se ha dado obs-

servar desviaciones laterales bruscas y en masa.

MOVIMIENTOS COREIFORMES, — INSTABILIDAD CORE'-

FORME DE CHARCOT

En el estado de reposo se observa en los enfermos
movimientos bruscos incoherentes, ilégicos que s
brevienen por crisis y que sc acenttan por la emo-
cién o cuando se les hace ejecutar ciertos movimien-
tos voluntarios. Ellos se manifiestan en todos los
musculos de la cconomia, denotando en ¢l enfermo
una permanente inquietud, una necesidad de movi-
lidad. Es ésta la instabilidad coreiforme ‘de Charcot.

La cabeza y cl tronco estdn animados de una scrie
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de oscilaciones o pequefios movimientos de ssaludo»,
m4s o menos intensos, segun los pacientes, vy que
se ponen mas de manifiesto cuando el enfermo habla.

También se constatan sacudidas de las alas de la
nariz, de los labios, de los parpados, en una pala-.
bra: el enfermo hace muecas, gestos y contorsiones
ridiculas. FEstas sacudidas bruscas de los muscu-
los faciales, son designadas con ¢l nombre de Nys-
tagmus de la cara, expresién ésta creada por Soca.

También se han observado, a veces, movimientos
atetoides como en los casos citados por Chauffard,

Londe, Lagrange.

DESORDENES DE 1.A PALABRA

Son constantes. Son atribuidos a una ataxia de los
musculos de la laringe. La palabra es lenta, insegura,
explosiva, gangosa. La articulacién de las palabras
¢s dificultosa, de ahi, que ciertas silabas parezcan
arrastrarse.

A pesar de todos estos desérdencs, el enfermo no
omite silaba alguna; la palabra es siempre pronun-
ciada integramente.

A veces la emisién de la palabra presenta un cardc-

ter suspiroso. Asi, pues, vemos por la descripcién
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que hemos hecho, que las alteraciones de la pala-
bra se asemejan a la de la esclerosis en placas, sin
embargo. en los Friedreich es mas explosiva y me-

nos scandée.

ESCRITURA

Es desigual, irregular, ataxica; el enfermo escribe
lentamente, los rasgos son bruscos; en una palabra,
es una sucesién de lineas mds o menos quebradas y
espaciadas.

Por supuesto, que cl desorden en la escritura varia
segun el perfodo mds o menos avanzado de la en-
fermedad; hasta por dltimo hacerse la escritura im-

posible.

PARALISIS DEL MOVIMIENTO AUTOMATICO CON CON-

SERVACION DEL MOVIMIENTO VOLICIONAL (EGGER;

«Al mismo titulo, nos dice Raymond, que la cucs-
tién de los desérdenes sensitivos, la de los desdrdenes
de la motilidad merece, ella también, ser puesta al
dia». («Pathol. nerveuse», 1910, Con cste motivo lo
busca en los Friedreich y nos menciona el relato
de Egger. Se trataba de cinco enfermos de la Cli-

nica, asi como de otros enfermos afectos en su siste-
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ma cerebeloso y de otros que eran tabéticos, en los
cuales Egger encontraba que, a pesar de la con-
servacién de una considerable fuerza volicional, los
pacientes no eran capaces de efectuar ciertos mo-
vimientos automaticos, asi, por ejemplo, ellos no po-
dian ponerse en cuclillas sobre una rodilla, ni tampoco

levantarse.

IDESORDENES PARETICOS

Hoy se encuentran con mds frecuencia, sobre to-
do, en los estados mds avanzados de la enfermedad.
En tiempos anteriores ellos habian sido sefialados

por Mussc y Soca.

TONICIDAD MUSCULAR

Parece ser que cudndo hay modificaciones de la
tonicidad muscular, ellas consisten frecuentemente
¢n la disminucién de dicha tonicidad, es decir, en la
hipotonfa; a quien se le achaca el ser uno de los
factores que intervienen en la produccién de la es-
coliosis, pie «bot», y mano «bote».

A pesar de ser lo frecuente que la tonicidad sea
normal o disminuida, Souquet y Vallerv-Radot, pre-

sentan un caso con contractura localizada en los miem-
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bros inferiores y después de preguntarse que cual es
el mecanismo de esta contractura. gue porquce clla
no existe generalmente y que porqué malgrado 1a
degeneracién habitual de los manojos piramidales
es ella tan a menudo reemplazada por la hipotonia:
dicen «nosotros nos permitiremos emitir una hipitesis
<obre este sujeto». «El cerebro ejerce, al estado nor-
ma!, una influencia frenadora sobre los centros mo-
tores espinales, por la via de los manojos piramidales.
I.a degeneracién de estos manojos atenuaria, por con-
siguiente, esta influencia y la médula mas librada
4 si misma, verd aumentar su fonus, a tal punto gue
la contractura podrd originarse. Pero, por otra par-
te, la atrofia de las raices posteriores, disminuyendo
el namero v la calidad de las excitaciones traidas
incesantemente de la periferia a los centros Motores
espinales para alimentar su fonus, disminuird este- fo-
nus v tenderd a impedir la produccién de la contrac-
tura. Asi, estos dos factores: degeneracion de la via
piramidal y atrofia de la via radicular sensitiva, s€
contrabalancean en la enfermedad de Friedreich y
tienden a neutralizar su accién respectiva sobre el
tonus muscular.

Para quc ellos se compensen, €3 decir, para que

la tonicidad muscular quede normal, es necesario
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que el efecto <hipertonificante» de la atroffia radicy- k
lar posterior neutralice exactamente el efecto «hipo- :
tonificante» de la degeneracion piramidal. Esta es-
pecie de ecuacién debe ser rara. Ya la atrofia radi-
cular prevalece sobre la degencracién de los mano-
jos piramidales, dicho de otro modo, la primera es
relativamente fuerte en relacién a la segunda, que
queda débil. En este caso, habria hipotonia, v es
este un hecho a menudo sefialado en clinica. Ya,
y el caso debe ser excepcional, la degeneracién pi-
ramidal, serd muy marcada, en relacién a la atrofia
radicular posterior que quedard ligera. Entonces ha-
brd contractura, porque la accién frenatriz del ce-
rebro sobre la médula sc encontrard casi saprimida
o por lo menos muy disminuida y las incitaciones
periféricas quedardn casi normales en cantidad v ca-
lidad».

Respecto a la posibilidad de la existencia de la
contractura, recordaremos también, el nombre de

Noica, quien se ha ocupado de la cuestidn.

FUERZA MUSCULAR

Raramente se conserva intacta; generalmente es-

tA mas o menos disminuida.
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ATROFIAS MUSCULARES

I.a atrofia muscular ha sido cncontrada en varios
casos Joffroy, Dejerine, ctc., han citado algunos

ciemplos de ella.

I1
1DEFORMACIONES
DEFORMACIONES DE LOS PIES: «PIE BOT»  PIE ZAMBO’

Nos dice Soca, al referirse al «pie botr, que fué
«Charcot que, en pocas palabras ha trazado los prin-
cipales caracteres en sus lecciones».

Ya Friedreich habia observado, en algunos de sus
enfermos estas deformacioncs, diciendo que, «los pics
estdn en varus-equino permanente», pero no le atri-
buyé a ello mayor importancia. Mds tarde, este fe-
némenc ha sido bien cstudiado por Judson, Bury,
Soca, Joffroy, Cestan, etc.

Generalmente la deformacién comienza, ya sea por
una saliencia pronunciada del tarso, ya sea por la
extensién de los dedos. Cuando la deformacion cs
completa, el pie adquicre una forma caracteristica, ti-

pica: El dorso del pie presenta una convexidad exa-
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gerada, una saliencia anormal, visible, sobre todo,

cudndo el enfermo se sienta con los pies colgados |
sin tocar el suelo. Este lomo que forman los huesos
del tarso por la cara dorsal, se traduce en la cara 4
plantar por una excavacién, un hueco muy marcado; 1
de modo que el pie estd acortado, disminuido en el :
sentido dnteroposterior, y ademss, en la acttud equi-
no-varus. Los dedos presentan, al mismo tiempo una’'§
actitud especial: la primer falange estd en exten- §
sién, sobre todo, la del dedo grueso; extensién ésta,
que es la que predomina hasta el extremo que. a
veces simula dicho dedo, implantarse sobre la cara |
dorsal de] ante pie. Las otras falanges: la tercera del |
dedo grueso, v la segunda y la tercera de los otros _
dedos, estin en flexién, siendo ella mucho mads in-
tensa en la falange ungneal.

Los tendones de los musculos extensores estan ten-
sos, se dibujan bajo la piel.

Esta actitud viciosa que presentan las extremida-
des inferiores, son, al comienzo, reductibles, no tenien-
do la fijeza del «pie bot» congénito, pues se atenfa
" algo en la estacién de pie.

Los movimientos activos del pic sobre la pierna
son variables segtin los enfermos y el momento de

la enfermedad. Asi, por ejemplo, en el perfodo de
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estado de la enfermedad si es que los distintos movi-
mientos llegan a estar conservados, cllos estdn muy
debilitados.

En cuanto a los movimientos pasivos, se puede
decir que estan casi conservados. La flexién del pie
sobre la pierna aunque no se puede efectuar como
al estado normal, permite, sin cmbargo, reducir, en
gran parte, el equinismo; en cambio, este tltimo, da-
do que ¢l pie estd gencralmente extendido al mi-
ximo, no se puede aumentar. Respecto a los movi-
mientos laterales podemos efectuarlos con toda fa-
cilidad. En cierto ntmero de observaciones se ha
deserite un pie zambo colgante — «pie bot ballant»
— debido él al estado de relajamiento de la articula-
cién tibio-tarsiana.

Las articulaciones metatarso-faldngicas y las inter-
faldngicas, estdn conservadas; la extensién de los
dedos es superior a la normal.

El «pie hot» que hemos descrito, ;es siempre tan
acentuado ? No. Nosotros hemos relatado el «pie bot»
completo del periodo de estado. «Sus dos caractercs
Principales son, el pie hueco y el levantamiento de
los dedos». {Soca}; estos caracteres que estdn asocia-
dos en e] tipo definitivo, pueden, como Soca lo habia

Constatado, existir independicntemente constituyendo
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asi, diferentes tipos de «pie bot» que este autor divide §
del siguiente modo:

fer. tipo: Excavacién del pie v levantamiento 1
de los dedos.

2 tipo: KExcavacién del pie sin levantamiento
de los dedos.

3er. tipo: Levantamiento de los dedos sin ex.
cavacién del pie.

Es muy posible que al principio, solamente cxista
uno de los dos caracteres, ya sea pie hueco. va
levantamiento de los dedos Y que posteriormente du-
rante el desarrollo de la enfermedad se produzca
la asociacién de estas dos deformacioncs.

Es el «pie bot», caracteristico de los Friedreich?
Recordemos las palabras de Cestan, al referirse al
primer tipo de pie zambo: «no pertenece exclusiva-
mente a la enfermedad de Friedreich, se le puede
constatar todavia, en las afecciones espasmadicas,
es decir, todas las veces que la via piramidal esta
alterada».

No olvidemos el «pie bot» de la neuritis intersticial
hipertréfica y progresiva de la infancia de Deje-

rine y Sostas.

He aqui lo que dice Dejerine respecto a esta defor-

macién: «Equinismo muy pronunciado con desvia-
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cién del tarso. T.a primera falange del dedo grueso
estd en hiperextension dorsal. La tercera, en flexidn
plantar. 1.os tendones de los extensores de los dedos,
el del dedo grueso principalmente, estdn tensos y
se dibujan bajo la piel. El cquinismo de los pies
no es directo y se acompaiia de un ligero grado de
varus. La convexidad de la bdéveda plantar interna
estd muy exagerada, cs éste, un verdadero pie hue-
co. y. por lo tanto, el didmetro dntero-posterior del
pie estd acortado».

¢Hay diferencia alguna entre este «pie bot» y el

de Friedreich?

DESVIACIONES DE 1.A COLUMNA

Es éste un sintoma, cuya presencia es constante,
sin embargo, su aparicién sc efectiia en un periodo
tardio de la enfermedad.

I.a desviacién vertebral mds frecuentemente obser-
vada es la escoliosis; ella es bastante pronunciada vy,
en los dos tercios dc los casos se hace a izquierda, lo
que equivale a decir que su convexidad es a derecha.
Ella asienta en las vértebras dorsales. ks frecuente
ver la escoliosis acompanada de cifosis.

Las desviaciones de la columna no difieren de
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las desviaciones ordinarias mis que
aparicién.

POT su tardigg

DEForRMAcCION DE LAS MANOS :

T “MAIN BOTE» — [MANQ]

CONTRAHECHA),

Cestan y Sicard,

. - 3
han observado una modalidad §
particular de alteracién en la forma de 1

as manos, §
4 a «un cierto grado de pa-'
resia local de los interéseos y de los lumbricalesy |
Yy no a la

atribuyendo 1a patogeni

«motricidad de los musculos del antebrazos.

No hay, ni retraccién tendinosa, ni modificacién de las
superficies articulares,

Ellos sostienen que esta deformacién de 1a mano,

es casi de una frecuencia igual a la del

«pie bot», v
que es tanto m4s pPronunciada cuanto que la enfer-

medad esti mjs avanzada. Denominanla «main bo-e>

v he aqui Ia descripcién que de ella hacen:
«LL

a «main bote», se bresenta con sus verdaderos ca-

racteres, cuando se ordena al enfermo de extender

bruscamente la mano v los dedos en la posicién de

juramento, por ejemplo. Entonces, se ven los dedos

Separarse ligeramente los unos de los otros,

la pri-

mer falange en extensién forzada, las otras dos, en

flexién ; el pulgar est4 en abduccién y medianamente




flexionado. Al nivel de la cara palmar, cl aspecto
es caracteristico. Existe una exageracién muy mar-
cada del hueco normal central. Este desnivel. limi-
tado, adelantc por la saliencia muy exagerada de
las articulaciones metacarpo-faldngicas, estd bordea-
do sobre los costados laterales y posterior por las sa-
liencias tenar ¢ hipotenar. La cara dorsal, ¢l dor-
so de la mano, presenta, por lo tanto, una exage-
racién de su convexidad, y las goteras intermetacar-
pianas se pronuncian mds netamente.

En la posicién de reposo la mano toma nuevamente,
poco mds o menos, su aspecto normaly.

Sucede, pues, en la mano, la inversa de lo que ocu-
rre en los pies; la posicién de reposo que hace apa-
recer el «pie bot», por el contrario, hace desaparecer
la «main bote».

Ahora bien; pasadas en revista las deformaciones
de los Friedreich, ; cudl es su patogenia?

Tres factores hay que revisar: 1°. Las superficies
articulares que son sanas; en ellas, no hay desgas-
tes, ni ruidos; 2. Los ligamentos, que, en general,
presentan laxitud y 3. Los musculos que efecttan
solicitaciones sobre las superficies articulares laxas.
¢ Y ¢édmo acthan los musculos? ; Por contracturas

O por pardlisis?
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Soca, sostenia que las deformaciones eran siempre
producidas por las contracturas musculares.

Raymond, ¢n su dltimo tratado de Patologia ner
viosa, nos dice, que la condicién patogénica es la
contractura muscular unida al relajamiento ligamen-
toso; y que dicha contractura puede ser ya de origen

medular, ya, como es frecuente observar, por paresia

de ciertos grupos musculares que d4 margen a que

grupos musculares antagénicos entren, entonces, c¢n

contractura.

I11

DESORDENES SENSITIVOS
SENSIBILIDAD OBJETIVA

En estos ultimos afios los Friedreich también han
enriquecido su sintomatologia, en lo que concierne
a los desdrdenes de la sensibilidad. Sin embargo, no
hay que olvidar que, en el ano 1888 Soca, decia,
que si se les buscaran minuciosamente se constataria
la anestesia bastante amenudo. También se ocupéd
de ellos Raymond, posteriormente en ¢l aifio 1896.

Los estudios hechos hasta hoy sobre las alteracio-

nes de la sensibilidad objetiva superficial, muestran




que dichas alteraciones no sc presentan muay acu-
sadas, siendo de lo mds variadas, tanto por lo que
concierne a su tipo, como por lo quec respecta a su
localizacién. En general, las alteraciones de la sen-
sibilidad tactil, son mads frecuentes que las de la
sensibilidad dolorosa y térimica.

En el ano 1909, Dejerine, al hacer presentar por
sus discipulos Jumentier v Chenet, un caso de TFried-
reich, con desérdenes de la sensibilidad, decia que,
estos desérdenes, ¢l nunca los habia observado.

En este enfermo los desérdenes consist’an en ban-
das de hipoestesia a la picadura y al tacto, locali-
zadas en los miembros superiores e inferiores, con
una disposicién radicular y s mdt i-a.

Las alteraciones de las sensibilidades profundas
han sido estudiadas y encontradas en un buen nu-
mero de observaciones. Las mds frecuentes parecen

ser las de la sensibilidad ésea, que, al decir de Eg:

dichas alteraciones son la regla y se las encucntra
ain en los casos donde toda otra modalidad de la
sensibilidad esté conservada. En cuanto a los des-
Srdenes de las sensibilidades articulares y del sen-
tido muscular, podemos decir que son mds frecuen-

temente observados los primeros que los seng ndes.

ot
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SENSIBILIDAD SUBJETIVA

En num(':rosos casos de Friedreich, se ha Constat.
«do la presencia de dolores fulgurantes: éstos tiene
una duracién menor que los del tabes:; ademis, s
localizacién mas frecuente tiene lugar en los mie ‘
bros inferiores y s6lo muy raras veces, en los 514
periores; las manifestaciones viscerales son muy ex-4
cepcionales.

Si los dolores fulgurantes son la excepcién en los
enfermos de Friedreich, podemos decir que por el]
contrario, los dolores vagos, picoteos, hérmigueds,}
adormecimientos, ctc., son muy frecuentes, sobre to—
do, al comienzo de la enfermedad v con predileccién

en los miembros inferiores.

ANALGESIAS VISCERALES

Fueron estudiadas por Cestan y Sicard, en el afo
1903. Los autores se refieren, especialmente, a la f
testicular (Pitres) y a la traqueal (Sicard), que son §
las conocidas y maés faciles de buscar.

Estudian nueve enfermos — cuatro hombres vy cin-
co mujeres. La analgesia traqueal, la encuentran ocho
veces sobre nueve. La analgesia testicular presénta-

seles tres veces sobre cuatro. Particularidad: el en-




fermo, cuya sensibilidad tensicular estaba intacta, con-
servaba también su scnsibilidad traqueal.

Estos desérdenes han sido observados en todos
los perifodos de la enfermedad. las observaciones
fueron hechas, en efecto, sobre tipos de distinta du-
racion, de algunos meses a veintiséls anos.

Dicen. quc estas analgesias ofreciendo los Mismaos
caracteres clinicos que 10s del tabes, no deben, por
lo tanto, ser atribuidas a una asociacién histero-or-

ganica. Ademés. hacen mencién de la matrcada opo-

sicion existente entre las mencionadas analgesias y
Ja casi completa integridad de la sensibilidad cutdnea.
Refiriéndose a su naturaleza, se preguntan: JIos

necesario, cémo en el tabes, incriminarse una pato-

genia simpética? ;Es necesario asignarle un origen
puramente medular? Gélo exdmenes andtomo-pato-

16gicos podrian aportarnos algunas enseflanzas».

v

DESORDENES DE LOS REFLEJOS

Reflejos superficiales, cutdneos.— Lstos reflejos no
parecen obedecer a ninguna regla fija, mientras uno
estd conservado, el otro, o los otros, cstan ausentes,

normales o exagerados, etc. Parcce sct 1o mads fre-
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cuente la exageracién y, sobre todo, existir un an-.
tagonismo muy marcado entre los reflejos cutdneos
y los tendinosos. ;
En el afo 1912, Babinsky. Vincent y Jarskows J
ky, Haman la atencién sobre los Reflejos cutdneos de
defensa en los Friedreich, fenémeno éste. no sefalado |
hasta aquel entonces. Dicen haberlo observado en
cuatro enfermos, de los cuales dos fueron presenta-
dos a la Sociedad Neurolégica de Paris. Nos dicen
que para estudiar los mencionados reflejos es nece-
sario acostar sobre el dorso al paciente y practicar
una excitacién un poco intensa al nivel, por ejemplo,
de uno de los muslos, entonces provocaremos una
retirada brusca del miembro inferior. Este movimien-
to es tan vivo y brusco que el enfermo no podria
«cumplir uno semejante por la accién de la volun-
tad». Consiste en una flexién del muslo sobre la
pelvis, de la pierna sobre el muslo, en una flexién
del pie sobre la pierna y en una abduccién de todo
el miembro. Generalmente este movimiento es bila-
teral, pero no simétrico del todo, puesto que el
miembro del lado excitado se flexiona con mayor
rapide:. que el del lado opuesto. Si la excitacién
es débil, sélo el lado excitado llega a entrar en mo-

vimiento Si la excitacién es fuerte el movimiento
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es instantdneo, s es menos intensa o se le repite

varias veces, el movimlento no se produce sino des-
pués de transcurrido un tiempo mas o menos largo.

Una vez retraidos los dos miembros ellos perma-
necen un tiempo cn cse estado y s6lo después tornan
de nuevo, lentamente, y «puede ser voluntariamen-
ten. a su primera posicion.

La naturaleza de la excitacién puede variar; 1o
necesario es que ella sea suficientemente intensa.
Asf podemos emplear, indistintamente, el frio, el pe-
llizco, la electricidad. etc.

Este fenémeno, s tanto mds intenso cuanto mas
avanzada se presenta la enfermedad.

Creen que se trata de movimientos reflejos y no
voluntarios. «Nesotros fundamos, dicen, esta afir-
macién sobre los sigulentes argumentos: amenudo,
al decir de los enfermos, estos Movimientos son €s-
pontdneos; ellos tienen una brusquedad y una viva-
cidad que estdn muy lejos de tener los movimien-
tos volitivos en el mismo enfermo al nivel de los
mismos segmentos del cuerpo; cn el mismo enfermo
ellos tienen constantemente la misma forma; en nues-
tros cuatro sujetos cllos son casi idénticos».

Ademads. hacen notar, como hecho interesante que

la «presencia de los reflejos cutaneos de defensa en
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los miembros inferiores, coinciden con la abolicién
completa de los reflejos tendinosos».

André Thomas, también ha observado estos mis-
mos fendémenos,

Igual cosa sucedia en un caso de Souques y Pas-
teur Vallery-Radot, asi como en dos enfermos de
Thiers y Pierre Marie.

Respecto al reflejo de Babinsky, podemos decit que
se le encuentra frecuentemente.

Reflejos {endinosos. — Ellos estdn casi siempre abo-
lidos. sobre todo. por lo que concierne al reflejo
rotuliano, cuya ausencia o disminucién ha sido siem-
pre considerada como uno de los més caracteristicos
signos de la afeccidn.

Sin embargo, al efectuar la lectura de las distin-
tas observaciones hechas sobre los Friedreich, se
nota que, en algunos de los casos relatados, ¢l re-
flejo rotuliano cstaba exagerado.

No quiero dejar de recordar los casos relatados de
cnfermedad de Friedreich, en que existia un estado
permanente de contractura de los miembros infe-
riores y abolicién de los reflejos rotulianos como
acontecia en las observaciones de I’ic y Bonnamour

y de Souques y Pasteur Vallery-Hadot, hecha en

I912.




DESORDENILS SENSORIALES

Desérdenes oculares. — Entre éstos desérdenes exis-
te uno que sc le cncuentra relatado desde las pri-
meras observaciones hechas sobre la enfermedad de
Friedreich: es el nystagmus. El mismo Triedreich
lo menciona en el relato de los casos por ¢l estudia-
dos. Lo mismo hacen Blonc, Soca, etc. Pero para
todos estos autores. él cra. el tinico sintoma ocular
gue se podia encontrar.

Rouffinet, dice que cuando buéqucmos el nystag-
mus, no imprimamos un movimiento vcloz al obje-
to que damos a fijar con la vista al paciente, puesto
que entonces corremos ¢l riesgo de no hallar el sig-
no que buscamos.

Ahora bien, haciendo recorrer al objeto de fija-
cién los distintos didmetros de excursién del glo-
bo ocular, veremos que el sintoma que vamos bus-
cando no aparecerd ni en los didmetros vertical y
oblicuo, y si, solamente, en el horizontal.

El nystagmus es, generalmente, bilateral, es de-
cir, que las series de sacudidas, de oscilaciones, tie-

nen lugar tanto en la ida como a la vuelta del ob-
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jeto que se hace fijar. Ademds, casi siempre es bi-
nocular.

Raymond, dice, que la fecha de aparicién es en
término medio de cuatro a seis afios después del
comienzo de los accidentes de la enfermedad. Sin em-
bargo, ha sido observado a veces, su aparicién a
los quince o veinte afos después.

El nystagmus tiene un caricter permanente. es
decir, que una vez aparecido no se extinguird.

A veces se han observado parélisis de los mtsculos
extrinsicos; paresia del recto externo, caida del par-
pado superior, pardlisis del recto interno.

En cuanto a las pupilas sélo raramente se han
notade desérdenes a la luz o a la acomodacién. El
signo de Argyll-Robertson, sélo ha sido constata-
do por Fhilippe y Oberthiir.

Raymond, haciendo cxaminar por Cantonnet vy
Touchard los enfermos de su servicio, nos dice, que
en todos ellos se ha encontrado <una desigualdad
pupilar, ya espontdnea, ya delatada por medio del
procedimiento de la «midriasis provocada».

{Y el fondo del ojo? Generalmente es normal; sin
embargo, hay algunas excepciones. En un caso de
Joffroy habfa disminucién del campo visual, El Dr.

Rouffinet, en su tesis también nos relata un caso:
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" «La disminucién del campo visual doble. nos dice,
v la discromatopsia obesrvada en cste caso nos parece
debido a la atrofia de la papila del nervio éptico
comenzante a izquierda ¢ inminente a derecha».

A. Thomas, en un caso observado el ano 1912,
nos dice: «Examen de los ojos: No hay nystagmus.
Agudeza visual normal. No hay lesiones oftalmos-
cdpicas muy marcadas: la pupila es un poco mas
palida, de aspecto lavado, ligeramente grisacea, pe-
ro el campo visual no parece disminuido».

Los otros sentidos: gusto, oido. olfatc son nor-
males.

Aparate digestivo. — Se ha presentado siempre nor-
mal; salvo cuando especialmente sc¢ han acusado des-
6rdenes en la deglucién debidos, probablemente a
una paresia de los musculos del velo del paladar
o de la faringe; lo mismo podemos decir respecto
al esfinter rectal: sélo por excepcién se ha senalado
la incontinencia, lo cldsico ha sido siempre admitir
su buen funcionamiento.

Aparato circulatorio.— A veces se han observado:
taquicardia, aritmia, signos fi{sicos de hipertrofia car-
diaca.

Aubertin, ha senalado la relativa frecuencia de las

lesiones orificiales congénitas y cree que hay en es-




ta coincidencia un argumento en favor de.la teoria
congénita de la enfermedad de Friedreich.
Aparato respiratorio. — En general no ofrece nada

de particular.

Aparate wrinario. — Normal y so6lo por excepcidn
incontinencia.
Desdrdenes vaso-motores y secretorios. — Entre los pri-

meros se han sefialado: enfriamiento, ciandsis y ede-
mas de las extremidades.

Entre los segundos: sialorrea, gastrorrea. poliuria,
hiperhidrosis, crisis de flujos diarréicos.

Fstade mental y facies. — Desde tiempos anteriores
es conocido el aspecto fisonémico de los Friedreich.
La mayorfa de ellos, sino todos, presentan una facies
particular; un aspecto de atontamicnto, de torpeza
intelectual, de apatia.

El estado mental, en gencral, ¢s poco desarrollado;
ellos no son capaces de efectuar un trabajo serio,
permanccen siendo nifios grandes, durante la con-
versacién son atacados de accesos de risa, mas rara-
mente de llanto. Ultimamente se¢ han observado alte-
raciones psiquicas mucho mas graves, recordaremos
los dos casos de Pritzche, en que nos habla de idiosia;
otro tanto sucedia en tres enfermas citadas por No-

lan; un enfermo de Vincelet con ideas delirantes
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de persecucion; uno de Szczypiorski en que era un
imbécil cpiléptico.

Sin embargo, antes de terminar con este capitulo,
quiero citar, entre los casos raros, en que sc ha
notado un estado notable de las facultades intelec-
tuales. el caso observado por Dejerine y Thomas.

: Se trataba de un distinguido literato de un sorpren-
dente estado mental.
Vértigos. - Se observan a veces: va en forma de

accesos, ya en forma continua, constituyendo  asi,

un estado vertiginoso permanente que complica la
marcha y la actitud de pie, ya tan dificultosa en estos
enfermos.

Cefalalgia. — 1os frecuente v de duracién variable,

casi siempre paroxistica.

Como vemos, por la descripcidn de los sintomas

que terminamos de hacer, ¢l cuadro clistro de los

Friedreich, se han anadido ¢n estos Gltimos anos
una serie de desérdencs gque eran considerados como
cxcepcionales. i

Ahora bien, este conjunto de sintomas, a veces no ll
se presenta, sino muy al contrario lo vemos reducido
al minimun y constituyen entonces, las formas frus-
tas d¢ la enfermedad de Friedreich, relatadas en el

|

|

. . |
ano 189y, por Raymond, en sus lecciones y nueva- ‘3
|

‘
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mente tenidas en cuenta por él en el ano 1910: «Son,
si se quiere, casos frastos. o mejor casos muy loca-
lizados, en los cuales es necesario. sin duda, hacer
entrar ciertos fendroenos que, por no tener conse-
cuencias mdrbidas, no son menos patolégicos. s
asi que la abolicién de los reflejos, ¢n ciertos miem-
bros de heredo-ataxicos-cspinales, indemnes de to-
da otra manifestacién icjemplo: los dos casos de
Garner), puede, a mi aviso. ser considerado como
un equivalente frusto de la cnfermedad familiars.

Al lado de estas formas frustas, se mencionan tam-
bién las formas latentes que serian todas aquéllas
que, en las cuales los accidentes estan durante mu-
tiempo en latencia, mas o menos absoluta o en un
estado muy poco avanzado y que bruscamente su-
fren una agravacién «ya sin causa aparente, ya bajo
la influencia de un traumatismo o de una enfermedad
infecciosa» (Raymond. Pues bien, estos Gltimos ca-
sos, estas formas latentes, son las que han dado na-
cimiento a la teorfa de origen infeccioso de la cnfer-
medad de Friedreich que ya hemos tratado en otro
capitulo y en los cuales una «anamnesia profunda,
hecha no sélo de su interrogatorio, pero todavia de la
de sus proximos, descubriria la existencia, de afios

atras, de desérdenes de la marcha y del equilibrio,
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desdc luego bastante ligeros para haber sido olvida-
dos». Raymond..

Antes de terminar, recordaremos brevemente el

Sindrome bulbar de la enfermedad de Friedreich. - - Ha
sido observado por Pic y Bonnamour ¥ por Philippe
v Oberthir.

En la observacién hecha por los primeros autores,
¢l paciente prescntaba desérdenes cardiacos v audi-
tivos.

lLos desérdenes cardiacos se¢ traducian por una
aritmia muy acentuada y de larga duracion, que a

la auscultacién se revelaba por salvas casi regulares.

i1 pulso era lento e irregular, con intermitencias

muy netas que correspondian a los ruidos de salva.
La aritmia se fué haciendo de mas en mas Srregular,
hasta por Gltimo transformarse en una taquicardia
incontable.

Los desérdencs auditivos consistian en una dis-
minucién muy intensa de la agudeza auditiva.

Todos estos desérdenes sc afirmaron mas en los
dias anteriores a su muerte, presentando, ademas,
vémitos con emisién de sangre y una disnea de ti-

po especial: era expiratoria, con esfuerzo muy 1nar-

cado al final y acompanada de un levantamiento de
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los dos mufiones de la espalda y de aleteos de las §
alas de la nariz.
En la observacién de Philippe v Oberthiir, se tra.

taba de dos enfermos que murieron sdbitamente. En

vida de uno de los dos pacientes, se observd : una arit.

mia cardiaca muy acusada y una disnea paroxistica:
todo ello sin constatacién de afeccién valvular. En
el otre enfermo, se observaron crisis de asistolia
paroxfstica.

En todos cstos casos de los cuatro observadores
mencionados, las necropsias correspondientes afir-
maban por las lesiones andtomo-patolégicas los sinto-
mas observados durante la vida.

Este sindrome como se ve, comporta la mayor

gravedad en el pronéstico de la afecci6n.




Diagnostico diferencial

Hav que efectuarlo con:
. — El tabes:
Se confunde por los sigulentes signos comunes:
la incoordinacién motriz v el signo de Westphal.
Pero se diferencia por los signos particulares al
tabes que a continuacién mencionamos: iniciacién
3 mas tardia, evolucién mucho mdas répida, desdrde-
nes sensitivos muy acentuados v constantes, desérde-
nes viscerales, la incoordinacién motriz ¢s muy raro
observarla desde el inicio de la enfermedad asi co-
mo también en los miembros superiores, la marcha
del paciente es tan solo tabética y no tabeto-cerebe-
losa. no hay ataxia estatica, el nystagmus no existe

‘0 es rarisimo, hay signo de Argyll-Robertson y por

altimo, si se busca en los antecedentes la sifilis, la

hallaremos.
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Un elemento de diagndstico de primer orden. cuan-
do existe, es el cardcter familiar. Es bucno tener
siempre presente, en el cspiritu, cstos dos hechos:
que el tabes puede desarrollarse en la infancia v otam-
bién en numerosos miembros de una misma familia,
Y que la enfermedad de I riedreich, puede presen-

tarse por excepcién, en una edad tardia del paciente.

2o, — La esclerosis en placas:

Conftindese por los desérdenes de la palabra, el
nystagmus y la titubeacién. Sin embargo, estos dis-
tintos signos no son del todo semejantes; cn los
I'riedreich la palabra es menos explosiva y mas arras-
trada; el nystagmus dec la esclerosis en placas se
efectiia en todos sentidos y sus sacudidas son me-
nos amplias; en los Friedreich, no hay temblor, m4s
bien es una incoordinacién de los miembros a raiz
de los movimientos voluntarios, ademds ¢l acto de
tomar, de asir un objeto es caracteristico. En la
esclerosis en placas la marcha es mds bien cerc-
belo-espasmédica, mientras que en la enfermedad de
Friedreich es cerebelo-atixica. Ademds, la esclerosis
en placas, se diferencia por: sus reflejos exagerados,
no tener incoordinacién en los movimientos de los

miembros inferiores; su comienzo mas tardio, no ser
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familiar, y por ultimo, por no presentar las clédsicas

deformaciones de los Friedreich.

30, — La neuritis intersticial hipertréfica y progresiva
de Dejerine y Sottas.

Como signos comunes con la enfermedad de Frie-
dreich, tienen: supresién de reflejos, deformaciones
vertebrales y de los pies, nystagmus, desérdenes de
la palabra, incoordinacién.

Difiere por: la atrofia muscular, ¢l menor grado
de ataxia, los desdrdenes intensos de la sensibilidad,
la miosis con signo de Argyll y por dltimo, la. per-
cepcidén a la palpacién de la hipertrofia de los tron-
cos nerviosos bajo forma de cordones duros y nu-

dosos.

40— La Cérea de Sydenham :

S616 tiene de comtn con la enfermedad de Frie-
dreich, la instabilidad coreiforme y su iniciacién en
la joven edad de los sujetos; todos los demas sinto-
mas son diferentes, de modo que es dificilisimo una

duda respecto al diagnéstico.

5.0— La Corea de Huntington:
Tiene como signos comunes tan sdlo su cronici-
dad, su caricter familiar y su incurabilidad.

La confusién con los Friedreich, es aqui, también
]
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muy diffcil, puesto que todos los otros signos lag

diferencian : iniciacién en la nifiez, reflejos disminyfd

dos o ausentes, ect., no se encuentran nunca €n

corea crénica.

6°. — La esclerosis cerebral con atetosis doble:

Presenta de comtn: los desérdenes motores en’

los miembros superiores e inferiores, tanto durante

el reposo como durante los movimientos voluntariés

es afeccién de la infancia; los dolores no existen,

los esfinteres son respetados.

Se diferencia por tener: 1a marcha mds bien paré-

tica o espasmédica que incoordinada, los reflejos exa-

jerados, frecuentes crisis convulsivas y desérdenes

intelectuales. No hay nystagmus, desérdenes de la
palabra, etc.

7°-—Aunque raro, pero no dejemos de decirlo:
la Aisteria puede simular la enfermedad de Friedre

pero ella no tendra nj

ich,
el caridcter familiar, ni la

misma marcha evolutiva, y, por otra parte, siempre

S€ encontrardn los estigmas histéricos.

8. — Atrofias cerebelosas -

Como signos comunes tiene los siguientes: desér-

denes de la palabra, titubeaci6n. y la instabilidad

en la estacién de pie.
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Pero se diferencian las atrofias cerebelosas por:
su comienzo que es mds tardio: su marcha, que es
cerebelosa y no tabeto-cercbelosa como en la enfer-
medad de Friedreich; la auscncia de cardcter fami-
liar; la exageracidn de sus reflejos; la evolucién mu-
cho mas rapida v, en fin, la ausencia de «pie bot» y
escoliosis también y dc ataxia en los miembros in-

feriores.

9o — Tumores cerebelosos :
Es facil su diagnéstico. Se elimina por no haber
ni vémitos, ni cefdleas, ni desérdenes de fondo de

ojo.

100. — Heredo-ataxia-cerebelosa o enfermedad de Ma-
rie:

Grandes dificultades reinan todavia hoy difa con
respecto al grado de parentesco o de individualidad
entre esta afeccién y la enfermedad de Friedrcich.

En la actualidad no se ha dado, todavia, la Gltima
palabra. Unos autores consideran la heredo-ataxia-
cerebelosa como una modalidad de la enfermedad
de Friedreich. Otros, consideran, no tan sélo a la
enfermedad de Marie, sino también a la de Friedreich,
como sindromes.

Antiguamente la base clinica, en la cual reposaba
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el distingo entre una y otra afeccién, consistia, para
unos, en los desdrdenes oculares (Pierre-Marie: y pa-
ra otros, en el estado de los reflejos (Brissaud, Lon-
de, etc.). También fundaban algunos su diagnéstico
basdndose en la época de aparicién de la enferme-
dad, otros lo hacian basados en la existencia o no
de desérdenes tréficos.

Pero todos estos diferentes signos no son suficien-
tes para posar un diagnéstico. Asi, por ejemplo, se
han observado casos de heredo-ataxia-cerebelosa que
no presentaban desérdenes oculares y, por ¢l contra-
rio, no han faltado enfermos de Friedreich que los
tenian igual a los descritos en el cuadro de los Marle.

En lo que concierne a los reflejos, recordaremos
los casos de Friedreich, que se iniciaban con exa
geracién de reflejos y sélo después durante su evo
lucién se encontraban ellos abolidos. Para Brissaud
este cardcter constitufa el fundamento diferencial en-
tre una y otra afeccién. «<En suma, decia Brissaud, }
si yo he eliminado la enfermedad de Friedreich, es
por la razén de que los reflejos rotulianos estdn
exagerados». Se trataba de una enferma que la creia
Friedreich;‘ en ella encontré escoliosis, ausencia de
desdérdenes oculares, pero habian reflejos exagera

dos y clonus del pie, razén por la cual deseché su
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primera idea, considerando la enferma como una
heredo-ataxia-cerebelosa.

En cuanto a la época de aparicién se refiere, se de-
cia quc los Friedreich comenzaban en una edad mu-
cho mds temprana que los Marie. Esto no es absolu-
to v no hay que olvidar la frecuencia de casos de
Friedreich, en los cuales la afeccién se inicia tardia-
mente, asi como también los frecuentes casos de
heredo-ataxia-cerebelosa que se han iniciade en una
edad temprana.

¢ Y los desérdenes tréficos? ¢ Sucede con cllos otro
tanto cémo cn los signos ya mencionados? Si, y ellos
se han hallado en la heredo-ataxia-cercbelosa: sobre
todo, por lo que se refiere a la escoliosis.

De modo que, en resumen. podemos decir que
no hay facilidades para hacer un diagnéstico entre
una u otra afeccién, y si a cllo le anadimos la serie
de casos de transicién las dificultades se hacen ain
mayores para poder separar cstas dos afecciones.

Ahora bien, anatémicamente es posible la difc-
renciacién? ; Se puede, basandosc en a anatomia
patolégica, hacer la nomenclatura nosolégica?

Trataré de unificar las ideas que 2 cste respecto
dominan.

En la época que Pierre Marie publicé su me-
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moria, tan sélo eran conocidas las autopsias hechag
por Fraser y por Nonne. 4

La primera no fué muy completa, pues ella pg 3
suministré dato alguno sobre el estado del bulbo, 7
de la protuberancia v de las fibras en conexién con 3
el cerebelo.

La segnuda, la de Nonne, fué mds ilustrativa. Se
observé una atrofia del cerebelo sin degeneracién,
ni lesién alguna de sus células; no habia ningan pro.
ceso regresivo, ni destructivo: era tan sélo un cere.
belo pequeno, diminuto. Al mismo tiempo, se ob-
servé que en las raices anteriores y posteriores de
las regiones cervical y lumbar, asi como también
en los nervios periféricos, existfan fibras méas delga-
das que normalmente.

Posteriormente, en una observacién hecha por Miu-
ra, se observd, no sélo que el cerebelo era pequefio,
atréfico, guardando proporciones entre sus distintas
partes, sino que también la médula era igualmente
pequena, atréfica, sin degeneracién alguna. En una
palabra: el eje cerebro-espinal era, en general, pe-
queno.

Pero si en todas estas necropsias se han observado

modificaciones volumétricas del cerebelo, ello no ha
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acontecido ¢n observaciones cfectuadas posterior
mente.

En el sexto enfermo de la familia observada por
Sanger-Brown, se encontrd, en la autopsia practi-
cada por Meyer, que el cerebelo no era atréfico o
por lo menos, que dicha atrofia era muy dudosa;:
no habia rarefaccién alguna de las células de Pur-
kinje. En cambio, la médula estaba disminuida de
volumen, existiendo lesiones cn toda su altura que
interesaban el haz de Goll, ¢l haz cerebeloso directo,
sobre todo, en la regién cervical y las células de la
columna de Clarke que estaban disminuidas en su
namero.

Idénticas constataciones fueron hechas por Bar-
Ker en otras dos autopsias de la misma familia de
Sanger-Brown. El cerebelo estaba disminuido de vo-
lumen, lo mismo que cl cerebro vy la médula. Al
examen microscépico se noté una degencracién del
cerebelo, del bulbo y dc la médula que atacaba la
substancia blanca y la substancia gris como aconte-
cia en la autopsia de Meyer.

Desde el punto de vista ax}at(’)mico, cstas observa-
ciones no pueden ser colocadas en el mismo grapo
que las de Fraser, Nonne y Miuara. Igual cosa suce-

de con las de Klippel y Durante, respecto a la fa-

milia de Haud. ..
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De las tres autopsias de esta familia, la primera
fué publicada por Vincelet, después por Switalski,
El cerebelo era més pequetio que uno normal, no pre-
sentaba alteraciones histolgicas. Las lesiones me-
dulares consistian en: degeneracién muy intensa del
haz de Gowers, del haz cerebeloso directo; degenera-
cién poco intensa de los haces de Goll v de Burdach;
degeneracién de los cordones anteriores, integridad
casi completa de los cordones laterales, salvo en la re-
gién lumbar de la médula; disminucién de las células
de la columna de Clarke, atrofia del cuerno anterior
y del posterior. En las raices raquideas y en los ner-
vios periféricos predominaban las fibras finas sobre
las gruesas a mielina.

En la segunda autopsia, hecha por André Thomas
y Jean Ch. Roux, se notaba: pequefiez del eje cere-
bro-espinal; en el cerebelo y en la médula, las modifi-
caciones eran idénticas a las de la anterior autopsia.
Las raices anteriores y posteriores, estaban forma-
das por fibras de pequefio calibre. Se observaba, tam-
bién, la degeneracién del cordén lateral del bulbo
y del nécleo correspondiente, asi como la degenera-
cién del cuerpo restiforme, en su parte central.

En el tercer miembro de la familia Haud... las

constataciones anatdmicas concordaban con las de
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las dos autopsias anteriores; esta necropsia fué he-

cha por Rydel

IEn la observacién de Menzel, considerada por nu-
merosos autores como heredo-ataxia-cercbeloza. exis
tian, a la vez, lesiones degenerativas del cerebelo y
de la médula.

Por esta somera descripcién de las observaciones .

post-morten y clinicas que hemos hecho, vemos cuan
grande y dificultosa es la solucién de la clasificacion

de estas dos entidades mdrbidas.

En todos los casos de heredo-ataxia-cerebelosa, es-
t4 atacado el sistema cerebeloso, pero no tan sélo
en el cerebelo mismo como cuando fundé Pierre
Marie, la nueva enfermedad, sino también en los

centros y vias cerebelosas de la médula como en

el caso de Menzel, o ya con una muy grande pre-
dileccién son atacadas las vias rerebelosas medula-
res como acontecia con los enfermos de Sanger-

Brown y de Klippel y Durante.

Ademds, la atrofia del cerebro varia cualitativa-

mente de una observacién a otra; asi, en el caso,

de Menzel se trataba de una atrofia degenerativa.
mientras que en el caso de Nonne y de Miura, no |

se observaba otra cosa que la pequeiiez del cerebelo
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y en el de Spiller, fué observada una atrofia escle-‘T
rosa. i

En resumen, el distingo entre la Enfermedad de :
Friedreich y la heredo-ataxia-cerebelosa, es muy di- 4
ficil de establecer, ya sea por el cardcter histolégico ﬁ
de las lesiones, ya por la topografia de.estas mismas
lesiones o ya, por sus manifestaciones clinicas. Asf, 4
bues, ellas guardan relaciones muy estrechas. 4

En el afio 1895, el profesor Arcangelli, a raiz de
un caso de heredo-ataxia-cerebelosa comunicado a
la Real Academia Médica de Roma, crefa atil, da- 7
das las semejanzas clinicas y andtomo-patolégicas, 1
con la enfermedad de Friedreich, hacer un grupo ‘
aparte con el nombre de distrofia-cerebro-espinal here-
ditariu progresiva, y en este grupo, segun la preva- (3
lencia de las lesiones, se determinaria la forma cli- .
nica: asf, si tuviera lugar en el cerebelo o en las
formaciones que de él dependen, se tendria la ata-
xia cerebelosa; si fuera en el bulbe o en la médula
con mayor o menor participacién de las vias afe-
rentes al cerebelo, se tendria la enfermedad de
Friedreich.

Londe, decia, que la enfermedad de Friedreich
y la heredo-ataxia-cerebelosa, eran dos representan-

tes de un mismo grupo mérbido; que la heredo-
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ataxia-cerebelosa, comienza por el cercbelo vy que
la enfermedad de Friedreich, por la médula. Pero
nosotros acabamos de ver que esto no cs tan ab-
soluto como lo pensaba Londe.

Dejerine y Thomas, nos dicen: «kn resumen, la
heredo-ataxia-cerebelosa, no existe como entidad moér-
bida, y, como lo hace notar Holmes (1907, no hay
que aceptarla mds que como un titulo de conven-
cién, que ha servido a agrupar observaciones de
enfermos teniendo sintomas comunes, pero en dae
la naturaleza de la afeccién queda indeterminadav.
(1909). o

Vincelet, en su tesis (19og), después dc considerar
las relaciones clinicas y anatomo-patolégicas, entre
la heredo-ataxia y la enfermedad de Triedreich, di-
ce: «Esto nos permite considerar la heredo-ataxia-
cerebelosa v la enfermedad de Friedreich, como dos
tipos de una misma afeccién, pareciendo, en algu-
nos casos ser muy distintas, una de otra, pero re-
hatadas por toda una serie de términos de pasaje,
haciendo pasar inscnsiblemente un tipo en otro».

Raymond piensa que lo mejor serfa ver «en la enfer-
medad de Friedreich, en el sindrome de Marie, en
las formas de transicién, tipos mérbidos teniendo

todos, como punto comun, el ataque del sistema ce-
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rebelosc en sus centros o en sus vias aferentes g
eferentes, ¥ en este grupo de afecciones cerebelo
xicas-heredo-familiares. como las llama, describe
rios tipos segtn los sintomas agregados al sindrome
cerebeloso comtin (marcha cerebelosa, ataxia esta:
tica y cinética, asinergia, desérdenes del tonus) ¥
as{ presenta :

Un tipo espinal, que le denomina el sindro e
de Friedreich.

Un tipo cerebeloso, que seria el sindrome de
Pierre Marie.

Un tipo bulbar donde predominan los vémitos,
disnea y aritmia cardiaca.

Un tipo bulbo-protuberancial, caracterizado por
fenémenos auditivos, desérdenes de la musculatura
ocular, y espasmos faciales.

Un tipo generalizado; como el caso de Menzel
y otro mis observado por el mismo Raymond.

Oportuno es que mencione aqui el trabajo efec-
tuado entre nosotros por el doctor Chiappori, en su
primer afio de adscripcién a la citedra de clinica
neurolégica.

Tomando por modelo las ideas del profesor Ray-
mond, trata el doctor Chiappori de hacer resaltar

las relaciones que existen entre la Enfermedad de
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Friedreich, la heredo-ataxia-cerebelosa, v la Enfer-
medad de Struempell. Corrobora dichas afirmacio-
nes por el estudio anadtomo-patolégico, practicado so-
bre una pieza pertencciente a un enfermo del ser-
vicio de Nifios del Hospital San Roque, en el cual
se¢ hallan reunidas «en una forma acusadisima, las
lesiones fundamentales de los sindromes cerebelo-
atiaxico y espasmédico».

En fin, no quiero terminar este tan debatido tema
sin recordar las palabras del profesor Brissaud pro-
nunciadas hace afios ya y que muy bien podemos
repetirlas hoy:

«Por méas desconfianza que se experimente de ver
nacer especies mdrbidas nuevas, es necesario admi-
tir, sin embargo, que la Wltima palabra de la no-
menclatura nosografica, no ha sido dicha todavia.
Y aunque sea enojoso, en tesis general, multiplicar
al infinito las divisiones cuando su razén de ser
no est4s fuertemente motivada, es perfectamente le-
gitimo, y es adin indispensable, establecer separacio-
nes provisorias— yo no digo por mas tiempo cuando
uno se encuentra en presencia de caracteres clini-
cos y andtomo-patolégicos suficientemente diferen-

ciados».







Evolucion — Marcha — Duracion

La enfermedad de Friedreich presenta casi siem-
pre una evolucién invariable.

Brousse distinguia tres periodos: de iniciacién, de
estado y de impotencia funcional.

Soca, en cambio, tan sélo distinguia dos: uno de
estado y otro de impotencia funcional.

Ya hemos visto que los primeros sintomas en apa-
recer, son los desérdenes de la marcha y que lo
que domina en el cuadro clinico es la incoordina-
cién motriz, la cual se generaliza de un modo cons-
tante y con rapidez.

La posicién de pie y la marcha, se hacen al prin-
cipio dificiles y después imposibles. Mds tarde, ni
siquiera puede, el enfermo, sentarsc sin perder el
equilibrio y caer; debe confinarse al lecho, a una

silla.
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Sin accidentes, sin variantes, mondtonamente, re-
ducidos a una impotencia funcional absoluta; a la in-
validez con todo su cortejo de sufrimientos mora-
les hasta los dltimos dias de su triste vida, «<he aqui
la condenacién inexorable de estos pobres pacientes».

La marcha de la enfermedad es lenta, pero fatal,

en su progresién. La aparicién de enfermedades in-

tercurrentes pueden acelerarla. A veces, aunque mas
raramente, puede permanecer mas O MENos tiempo
estacionaria, pero sin que ello implique una remi-
sién, puesto que en ningGn momento los accidentes
retroceden: el estado del sujeto tan sélo permanece
estacionario.

La duracién es, generalmente, muy larga, diez,
quince, veinte afios o mds; salvo por supuesto, en el
caso de que se presentara, como decfamos anterior-
mente, una enfermedad intercurrente que terminara
con la vida del paciente en muy corto espacio de
tiempo.

Vizioli, da como duracién media de estos enfermos,

veintidds arfios.



Terminacion y pronostico

La terminacién es fatal y casi siempre accidental.

Frecuentemente la muerte no es debida a los pro-
gresos de la enfermedad, sino mas bien al resultado
de la complicaciin de una enfermedad mdas o mencs
grave: reumatismo, tiebre, tifoidea. tuberculosis, neu-
monia.

En los casos, en que la complicacién de una de las
enfermedades enumeradas no fuera de fataless con-
secuencias, recordemos lo dicho en otro capitulo.
Es el fuetazo de aceleracién dado a la marcha.

Como vemos por todo lo relatado el pronéstico ¢s

severo, pero sélo a muy largo plazo.

-

7







Tratamiento

No hay tratamicnto eficaz. No se posce ningun
medio para poder detener el proceso evolutivo, ni
tampoco para hacer retrogradar las nranifesta iones.

Solo quedamos reducidos a hacer una rerapéutica
sintoméatica y paliativa.

Se han pucsto cn ensayo una seric de medicamen-
tos: antipirina, que pronto f1é abandonado su UsQ;
cstricning v los diferentes excitantes neuromusct-
lares; glicerofosfatos, fés:foro, nitrato de plata, io-
duro de potasio, etc., etc.

También se ha cempleado la hidroterapia, la ki
neisiterapia. las puntas de fuego a lo largo de la
columna vertebral.

La electroterapia también ha sido aconsejada 'y
empleada numerosas veces: galvanizacién, faradiza-

cién, etc. Algunos autores han obtenido ligeras Mmc

jorfas, como por ejemplo, en los dos casos citados
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por Deschamps de Rennes. Este autor, aconseja 1
someter al paciente a la galvanizacién de la médula
por medio de dos electrodos colocados en la regién
cervical y lumbar del raquis  corriente ascendente’,
la intensidad de la corriente debe oscilar alrededor
de veinte miliamperes.

«La galvanizacién constante dc la médula espinal
puede actuar de un modo cficaz en ciertas esclero-
sis y, en particular, en aquélla que constituye al ele- 4
mento anatomo-patolégico de Friedreich.

Se puede, por su accién, modificar en las propor-
ciones considerables, la incoordinacién de los movi-
mientos. Pero para obtener los efectos es indispen-
sable emplear intensidades suficientes, es decir, vein-
te miliamperes mé4s o menos». (Deschamps).

Contra el sintoma ataxia, se podria ensavar la re-
educacién motriz? Iis dificil su aplicacién, pues no
s6lo hay ataxia sino también marcha cerebelosa. ['or
supuesto, se excluirian todos los que presentasen de-
formaciones de sus extremidades inferiores.

Por tultimo, no dejemos de decir que la suspension

también ha sido ensayada y sin mayor resultado.




Anatomia patologica

Relataré brevemente las lesiones encontradas cn
la enfermedad de Friedreich. T.as lesiones {fundamen-
tales poco sc¢ han modificado desde las primeras
observaciones verificadas. Los nuevos conocimien-
tos adquiridos por los dltimos estudios refiérense a
los nervios., ganglios y raices raquideas, bulbo, pro-

tuberancia y cerebelo.

EXAMEN MICROSCOPICO

Médula. — Lo primero que llama la atencién es la
atrofia, la disminucién de los didmetros de la mé-
dula espinal, hasta ¢l extremo que Pierre Marie dice
que el diametro medular no sobrepasa los tres cuar-
tos 0 aun mismo los dos tercios del didmetro normal.

Esta atrofia, ;sc hace por igual en toda la exten-
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sién de la médula? No, ella es m4s marcada en unos
segmentos que en otros; asi el miaximun de atrofia
se verifica en las regiones inferiores de la médula:
regién lumbar y, sobre todo, regién dorsal; por en-
cima de estos segmentos cl estado atréfico se va
haciendo de menos en menos marcado hasta el pun-
to que la regién cervical y el bulbo ofrecen casi
las dimensiones normales.

Para explicar este menor voulmen medular se han
invocado numerosas causas: desaparicién o menor
volumen de una cierta cantidad de fibras medulares
en los manojos degenerados; retraccién del tejido
de esclerosis; defecto de desarrollo de los distintos
manojos. ; Cudl de ellas es la verdadera causa? En j
la actualidad nada cierto se sabe, permaneciendo
ella ignorada.

Al corte de la médula, los cordones posteriores
y los laterales, se presentan frecuentemente grises
y trasltcidos. Las raices posteriores estdn disminui-
das de volumen. Las rafces anteriores por el con- }
trario, son normales.

Cerebelo. — Fn el afio 1893, Senator, de Berlin, emi- §
tié -la idea que la lesién inicial en la enfermedad 3
de Friedreich, consistia en la atrofia del cerebelo

y que las lesiones medulares no eran mas que se-
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cundarias con respecto a dicha atrofia. Sin embargo,
la resultante del estudio de las observaciones publi-
cadas sobre autopsias de enfermedad de Friedreich,
denota que la mayor parte de los cldsicos consi-
deran la atrofia del cerebelo como excepcional.

Entre los que senalan la pequenez del cerebelo
recordaremos a Auscher que la menciona en el ano
1890, Dejerine y Thomas, en el 1907, Speller, ¢n
el 1910.

Cerebro. — Generalmente no se ha observado nin-
guna alteracion.

Meninges y liguido céfalo-raquideo. — Como conse-
cuencia de la disminucién de volumen de la médu-
la el saco dorsal es demasiado grande y el liquido
céfalo-raquideo, muy considerable, pero de aparien-
cia normal, sélo excepcionalmente se ha menciona-
do la linfocitosis en el mencionado liquido como
acontecia en un caso de P. Marie y Thiers y tam-
bién, en una observacién de Baujon y Cade, con
linfocitosis y hematies; este dltimo enfermo presen-
taba, ademds, una paquimeningitis cerebral muy
acentuada.

En algunas observaciones la dura-madre, la arac-
noides y la piamadre, han sido encontradas espe-

sadas en la regién lumbar, los vasos meningeos in-
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gurgitados de sangre; en otras observaciones las me-
ninges estin normales, cosa esta vltima que constitu-

ve la regla de los Friedreich.

11

EXAMEN MICROSCOPICO

Médula : — Substancia blanca.

Cordones posteriores. — 1.os dos haces constitutivos
de estos cordones, estdn alterados. Su esclerosis es
considerada como constante en la enfermedad de
Friedreich. Pero esta esclerosis no estd igualmente
repartida.

Los haces mds alterados son los de Goll, éstos
son el asiento de una esclerosis muy marcada que
invade toda su altura: desde la regién sacra de la
médula hasta su terminacién en el bulbo. En cuanto
a los haces de Burdach, ellos estdn también igual-

mente alterados en toda su altura; pero con una

intensidad que varia de una regién a otra; el maximun 3§

de las lesiones se cncuentra en la regién lumbar,
para desde aqui, ir disminuyendo a medida que se
aproxima a la extremidad supérior de la médula y
cesar cuando llega a las partes inferiores del bulbo.

La zona mds externa de los haces de Burdach, ge-
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neralmente estd muy poco alterada o aun respeta-
da y en todo caso, mucho menos alterada que la
zona interna.

Cordones laterales. — a . Haces cerebelosos direcfos —
Es considerada como constante la degeneracién de
estos haces. La esclerosis se efectita en todo su reco-
rrido, es decir, desde el nacimiento de estos mano-
jos en la region dorsal inferior. dondc¢ es maxima,
hasta las partes inferiores del bulbo: altura ésta,
en la -cual no presenta mas que un reducido nimero
de fibras nerviosas lesionadas.

b Haces de Gowers. — Para Pierre Marie, la le-
sién de estos haces debe ser considerada como cons-
tante cuando la enfermedad ha llegado a cierto grado.

Parece ser que la esclerosis del haz de Gowers,
no tiene lugar en toda su altura y nunca cn su tota-
lidad; en las diferentes observaciones, se ha indi-
cado que las lesiones del haz cerebeloso directo, de-
pasan adelante, atacando por consiguicnte, la regién
del haz de Gowers.

¢ Haces piramidales cruzados. — Ellos estan le-
sionados: sin embargo, vivas discusiones se han pre-
sentado a rafz de ecsta alteracién.” Recordaremos a

este respecto la opinién de Dierre Marie, en contra

la idea de¢ admitir que las fibras alteradas sean las
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del haz piramidad cruzado; ¢l estd de

acuerdo en que
las lesiones asientan en el territorio de los ha-

ces  piramidales cruzados, pero duda en que las

fibras alteradas secan las de estos

manojos. «De-

ro, dice P. Marie, si

no es el haz piramidal que

estd alterado, cudles son por consiguiente, me ob

jetaréis vosotros, las fibras cuya lesién de lagar a

esta esclerosis del haz lateral? Me es dificil respon-

der de un modo categérico a esta pregunta, pero

sin embargo, vo creo poder presumir que se trata

aqui de fibras dependiendo del sistema de los

haces cerebelosos directos y antero-laterales de

Gowers y que rehatan &stos»,

La mayoria de los autores no aceptan estas ideas.

Zona marginal de Lissauer. — A juzgar por las dis-

tintas opiniones,

parecen ser variables e inconstan-

tes las alteraciones de la zon

a de Lissauer. Asf, por
ejemplo: Riitimeyer v lLadame,

no han encontrado
ninguna lesién; en cambio Letulle, Vizquer, Blocq

y Marinesco, sefialan la alteracién de la zona de Lis-

sauer, pero exclusivamente limitada a la regién lum-

bar, siendo respetadas las regiones dorsal y cervi-

cal. Para Pierre Marie y para Vincelet, estas alte-

raciones son muy frecuentes.

Cordones anteriores. — Son inconstantes las lesiones
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de estos cordones. Cuando ellas existen son muy li-
mitadas v poco acentuadas, comenzando en la re-
gién dorsal media y persistiendo hasta cl bulbo.

Resumiendo: las lesiones de la substancia blanca
de la médula asientan constantemente v de una ma-
nera predominante sobre los cordones posteriores
en segundo lugar. ellas asientan, también constante-
mente, pero con una intensidad mucho menor, so-
bre los cordones laterales v por @timo, suclen a ve-
ces atacar los cordones anteriores.

Substancia gris. Es asiento de diferentes lesiones.
Su masa estd reducida.

Cuernos anteriores. - (zeneralmente no presentan le-
sién alguna; sin embargo. han sido encontrados al-
terados en ciertos casos descriptos por Iriedreich,
Riitimeyer. Oirto y Burr; las lesiones consistian en la
atrofia de estos cuernos anteriores, disminucién del
ntmero y volumen de las células que lo constituyen.
Seghn algunos autores se explicarian por medio de
estas lesiones la atrofia muscular observada en al-
gUuNnos casos.

Cuernos posteriores. — Encuéntranse ellos disminui-
dos de volumen; las células que los constituyen, pre-
sentan una menor talla y estdn notablemente dis-

minuidos en su namero.
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Columnas de Clarke. — Es la regla su alteracién.

De todos los observadores, el Gnico que no ha en-
contrado alteracién alguna, ha sido Clarke.

Las alteraciones de la columna de Clarke se efec-
ttan al nivel de sus células como de sus fibras. Fs-
tas dltimas que, en las columnas de Clarke, son
muy abundantes, desaparecen casi cnteramente en la
enfermedad de Friedreich. En cuanto a las célalas
ellas se hallan disminuidas en su namero, son mas
pequenas y, generalmente, han perdido sus prolon-
gamientos; esto permite explicar la degeneracién de
las fibras constitutivas de los cordones cerebelosos
directos y de Gowers, pues, las células de las co-
lumnas de Clarke, constituyen sus centros tréficos.

Canal del epéndimo.— Si c¢n lo referente a la fre-
cuente alteracién del canal del epéndimo en la en-
fermedad de Friedreich, no hay desacuerdo, pues

~ .
estas alteraciones héllanse citadas en todas las ob-
servaciones; no sucede otro tanto, en cuanto a la
naturaleza de estas lesiones ya bifido, ya rechazado
lateralmente, ya obstruido, a menudo se la ha obser-
vado rodeado de una verdadera esclerosis peri-epen-
dimaria. Otras veces, en fin, s¢ ha mencionado la
presencia de canales ahuecados en la substancia gris;

o bien dos canales situados el uno al lado del otro,
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o bien un canal accesorio cerca del epéndimo. Todo
ello parece traducir una alteracién de desarrollo.
Meninges espinales. - - Hay disparidad de opiniones
respecto al estado de las meninges espinales.
Algunos autores no han observado lesién algu-
na: otros, en cambio, las sefialan como manifiesta-
mente espesadas. Sea lo que fuere, el hecho adqui-
rido, es que cuando el cspesamiento de las menin-
ges’ existe, él es, sobre todo, pronunciado especial—

mente al nivel de los cordones posteriores.

RaiCES RAQUIDEAS

Raices anteriores.-— En las distintas necropsias re-
latadas, no se menciona alteracién alguna de estas
raices.

Raices posteriores. —— Contrariamente a las rafces an-
teriores, las posteriores se hallan corrientemente al-
teradas. Dejerine vy Thomas, se han ocupado muy
especialmente de las lesiones presentadas por estas
rafces. Ellas ofrecen una atrofia muy marcada de
las fibras y, en particular de la vaina de mielina. Es-
tas alteraciones son MmMas 0 Menos las mismas en las
diferentes regiones: sacra, dorsal, o lumbar; sin em-

bargo, pudiera ser que fueran ellas un pocod mas
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intensas en la regién sacra que en la lumbar Y en
esta dltima mids que en la dorsal.

El examen del segmento radicular posterior antes
de su coalescencia con la raiz anterior, presenta las
mismas lesiones que el segmento situado entre la
médula y el ganglio. Otro tanto podemos decir para
la porcién intra-ganglionar.

Ganglios espinales. — Salvo lo que terminamos de
decir, respecto a la porcién intra-ganglionar de las
fibras de las raices raquideas; los otros elementos
ganglionares, en la mayoria de las veces, son norma-
les. Sin embargo, en algunos casos se ha observado
que el tejido conjuntivo intersticial, estaba prolife-
rado, que las células estaban reducidas en su nu-
mero y en su volumen. {Guizetti, Mirto, etc.::

Nervios periféricos.— En algunos enfermos obser-
vados por Ritimeyer, Guizetti, Bonmus, Mirto, Mac-
kay, los nervios periféricos se hallaban degenerados.

En un examen practicado por Awuscher, los ner-
vios no presentaban lesiones degenerativas; encen-
trdbanse al lado de fibras nerviosas a mielina y de
calibre ordinario, fibras a mielina palida’ y de corto
segmento inter-anular. Pero lo mds interesante era
la considerable  presencia de fibras nerviosas amie-

linicas, verdaderos tubos nerviosos embrionarios; tra-
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tabase. por lo tanto, como lo hacia notar Auscher,
de una lesién evolutiva, mis que de una lesién pato-
Jégica.

Dejerine v Thomas, han encontrado, en sus obser-
vaciones que los pnervios musculares estaban menos
alterados que los cutdneos. ILstos no contenfan mas
que muy raras fibras normales. S6lo se veian fibras
de pequefio calibre o vainas sin mielina. El aspec-
to era muy comparable al que presentan los nervios
en el tabes.

Otro tanto acontecfa en una observacién efectila-
da por lambrior.

Bulbo.—— Las lesiones observadas al nivel del bulbo
tienen por aslento frecuente: el prolongamiento de
los haces de Gowers y cerebelosos directo, el cuer-
po restiforme, el prolongamiento de los cordones pos-
teriores y nacleos correspondientes, €s$ decir, nuclcos
de Goll y de Burdach.

También sc ha observado: la 1)r()1iferacién neurd-
glica del piso del cuarto ventriculo. ‘Philippe y Ober-
thiir), alteraciones de las piramides anteriores. Mac-
kay, Shermitle ¥y Artom).

En una observacién hecha en el ano 1912 por

Lambrior, al hablar de la atrofia de los nacleos de

Goll y de Burdach, nos dice que esta atrofia tenia
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Como consecuencia «una disminucidén considerable en
el nimero de las fibras arciformes internas, el ags
trechamiento piniforme Y, en fin, la atrofia de la
cinta de Reil mediana, que se continia en seguidg
sobre toda la altura del bulbo, de la protuberancia,
de la calota del pedinculo cerebral hasta en el t4-
lamo»,

Protuberancia. — Se ha mencionado, a veces, la de
generacion de las fibras del hagz piramidal. El reste
de la protuberancia se presenta, en general, absoly
tamente sano.

Cerebelo. — Lo clasico hy sido siempre considerar
€Omo normal el estado del cerebelo en la enferme
dad de Friedreich. Sin embargo, ello no es tan ab:
soluto. Si bien generalmente se le encuentra en di
cho estado, no hay que olvidar que existen obser
vaciones — que ya hemos mencionado — en las cua-
les el cerebelo se hallaba disminuido de volumen
¢omo acontecia en las autopsias observadas por Aus-
cher, Dejerine y Thomas y Spiller.

En épocas pasadas, la existencia o no, de alteracio-
nes en el cerebelo, constitufa la base anatémica ne-
cesaria para hacer el distingo entre dos tipos mor-
bidos muy semejantes: la heredo-ataxia-cerebelosa y

la enfermedad de Friedreich,
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Cerebro. — Se ha hallado intacto en las diferentes

observaciones efectuadas.

I\TATURALEZA HISTOLGGICA DE LAS LESIONES

En el estudio de las diferentes esclerosis de la mé-
dula los observadores buscaron siempre dilucidar la
estructura de este tejido. En 1Ia enfermedad de
Friedreich, ellos, habian observado y descripto el
particular aspecto que presentaba el tejido de la es-
clerosis, pero Ia interpretacién que le'daban no era
del todo exacta. Ellos consideraban como idénticas
la esclerosis del tabes y la de Ia enfermedad de
Friedreich. Como ejemplo de lo que terminamos de
decir, transcribiremosg a continuacién lo que Riti-
meyer escribfa respecto a este punto: «Se trata de un
tejido conjuntive fribilar, ondulado, bastante rico en
nacleos, que en las  partes alteradas ha tomado
el lugar de las fibras nerviosas, y que, por disocia-
cién, se dejaba descomponer en fibras conjuntivas,
finas, quebradizas, formando un conjunto apretado.
En ninguna parte se puede constatar una ectasia vas-
cular o un espesamiento de las trabéculas conjun-

tivas que la primera envia cn la médulas. No obstan-

te, la interpretacién es equivocada: «cn estos €asos
8
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las lesiones histoldgicas son, absolutamente semejan-

tes a las que se observan en el tabes ordinarion.

La esclerosis ondulada a fibras dispuestas en we.
molino», como se la constata hoy en los cordones
posteriores de la médula en la enfermedad de Frie.
dreich, no podia haber sido mejor descrita. Las ul-
teriores observaciones, sélo le han afadido ligeros
detalles. Asi vemos que los autores que se vuelven
a ocupar del asunto en el afio 1890, no modifican
la descripcién y tan sélo proponen una interpreta-
cién diferente.

A raiz de la publicacién hecha por Letulle y Véz-
quez, de un caso de Friedreich con autopsia, es que
Dejerine y Letulle, emiten la idea de que la escle-
rosis de los cordones posteriores es una esclerosis
neuréglica pura e independiente de toda alteracion
vascular.

Pero esta gliosis de los cordones posteriores no fué
observada en los cordones dntero-laterales; en es-
tos dltimos, los tramos que la piamadre le en-
via, estdn espesados y hay también lesiones vascula-
res. De modo que, en definitiva, habia para estos
autores dos procesos diferentes: uno primitivo, es-
clerosis neurdglica, verdadera gliosis de los cordo-

nes posteriores y, otro secundario, esclerosis comtn
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de origen conjuntivo-vascular de los haces: cerebe-
loso directo, piramidal cruzado y haz de Gowers.

Estas ideas fueron vivamente combatidas por Blocq
y Marinesco, Achard, Weigert, quienes sostenian que:
las alteraciones de origen conjuntivo-vascular, podan
faltar, si, pero gque no se podia hacer de esta au-
sencia una regla absoluta ya que las alteraciones
vasculares son, a veces, tan pronunciadas que New-
ton Pitt ha querido describir una forma vascular
de la enfermedad de Friedreich.

Ademas, s¢ objeta que la disposicién en «remolinos»
de los cordones posteriores, €s el indicio de¢ esclero-
sis muy antiguas que sobrevienen durante el perio-
do de desarrollo de los centros nerviosos. {(Pierre
Marie).

Por otra parte, si el método de Wecigert, para colo-
rear la neuroglia revela la presencia de ésta, en la
enfermedad de Friedreich, también dicho método ha
delatado la proliferacién neurdglica en otras escle-
rosis medularcs: esclerosis en placas, esclerosis la-
teral amyotréfica, tabes, etc., pero no olvidemos que
la disposicién en «emolinos», NO €S tan acentuada
en estas diversas afecciones como en la enfermedad
de I'riedreich.

Segin las uGltimas observaciones, las diferencias
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entre la esclerosis de la enfermedad que estudia-
mos y la esclerosis tabética, son considerables, asf
las conclusiones de Philippe y Oberthiir, en dos au- -

topsias practicadas por ellos, son de que la esclero-

sis, en estos casos, es bien diferente de la que se
tiene por hdbito encontrar en el tabes atn en épo-
ca mas avanzada; esta esclerosis es muy vegetan-
te y forma, sobre todo, alrededor de los vasos «masas
espesas amenudo dispuestas en «remolinos», que no
recuerdan en nada, el reticulo débilmente desarro-
llado y de aspecto cicatricial que se observan en

los cortes de una médula tabética»r.
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CAsO CLINICO '

Hospital de Clinicas. — Servicio del doctor Abel Ayerza

Miguel Escolpino.~Argentino, 17 anos, soltero, ta-
la 1m.61, peso 55.800, chacarero.

Antecedentes hereditarios. — NO presentan importan-
cia alguna. En la familia no hay antecedentes ner-
viosos de ninguna clase.

Antecedentes personales.’De nifio fué atacado de
sarampién. A la edad de 13 afos tuvo una fiebre
que le duré alrededor de cuarenta dias. Ella fué
precedida de gran postracién y fuertes cefaleas. No
tuvo, ni diarrea, ni epistasis. La convalecencia iniciose
con gran apetito.

No ha tenido enfermedades venéreas. No es be-
bedor.

A los 14 meses de edad comenzé a caminar y hasta

los 8 o g afios, no notaron, sus padres, en los movi-
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mientos del nifio, nada de anormal, Llegado a esta
edad, la madre, recuerda que los movimientos de
su hijo no tenfan la precisién ordinaria y que fre-
cuentemente se cafa.

Enfermedad actual. — Iniciada la convalescencia del
padecimiento febril que hemos mencionado mas arri-
ba, y que fué diagnosticado de fiebre tifoidea por
un médico que lo asistid, comenzé el enfermo, a
experimentar temblores en la cara y miembros su-
periores; estos temblores aumentaban de intensidad
con los movimientos voluntarios, que dia a dfa, se
hacfan mds dificultosos a tal punto que para lle-
var una copa llena de liquido a los labios se le ‘de-
rramaba buena parte del contenido. A causa de es-
tos temblores se hizo menos diestro en el manejo
del caballo y al poco tiempo de iniciada su enfer-
medad, hard unos tres afios, sufrié una caida del
caballo, cayendo al suelo sobre el costado izquier-
do y, a este golpe atribuye, el paciente, una esco-
liesis qué padece. '

Los temblores han ido aumentando dia a dia. Su
palabra es «scandée» y su marcha, dificultosa y va-
cilante, semeja la marcha del borracho.

No ha tenido dolores musculares, ni. atrofias.

Ereccién y miceién, normales.
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Apetito, conservado. Decposiciones y orinas, nor-
males.

Sensibilidad pertectamente conservada.

Estado actual. — Regular desarrollo muscular y en
relativo buen estado de nutricién. ’

Facies simétricas. Pupilas iguales. Reaccionan bien
a la luz. Los musculos faciales, funcionan normal-
mente. Existe un temblor horizontal de la cabeza,
que disminuye en el decubito dorsal y algunas ve-
ces llega hasta a desaparecer.

Cuello grueso: 33 ctms. 50 de circunferencia. Los
musculos del lado derecho estdn més hipertrofiados,
presentan mayor volumen que los del lado opucs:
to. La movilidad de la cabeza se hace bien, en todo
sentido.

Térax: la parte anterior es simétrica y no pre-
senta nada de anormal; en cambio, en la region
posterior presenta una marcada asimetria. Existe
una cifo-escoliosis en el tercio inferior de la colum-
na, parte dorsal; la concavidad de la regién lumbar
estd poco marcada.

Abdomen: ligeramente deprimido, es depresible e
indoloro.

Miembros: en los superiores hay ligero temblor,

que aumenta de intensidad cuando hace algin mo-
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vimiento voluntario. Este fenémeno es inconstante }
Reflejos tendinosos y 6seos, abolidos. Sensibilidad:
cutanea, conservada, :

En los miembros inferiores hay abolicién de re-
flejos. Sensibilidad y fuerza muscular, conservada, -
No hay atrofia. En los pies se observa una retrac-f
cién, en extensién forzada de los dedos, siendo ésta ;
m4s acentuada en el dedo grueso; la parte interna y 3
media de la planta, estdi muy retraida, exagerada, ;
en relacién al estado normal.

Esta enfermedad de los pies, es mds manifiesta en
el izquierdo. ‘

La marcha del er'lfermo, es vacilante como la de
un ebrio.

La palabra articulada es «scandée»: habla con len-
titud y con clerto timbre nasal.

Los érganos genitales, son normales. En los de-

mds érganos, nada de anormal.
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Caso CLINICO
Observacion del doctor Dimitri

Salvador N., 28 anos, soltero.

Antecedentes hereditarios. — No se encuentra dato al-
guno de importancia. La madre vive y es perfecta-
mente sana; ha tenido dos abortos, de 3 y 4 meses,
respectivamente, y nueve hijos sanos.

El padre murié hacen ¢ meses de una afeccién
al corazoén, habiendd sido ¢él, muy sano y fuerte.

Los hermanos son todos sanos, a excepcién del que
relatamos en la historia siguiente.

No hay enfermedades analogas en los colaterales.

Antecedentes personales. — Nacié a término. A los 13
" meses comenzé a marchar. Tuvo alimentacién ma-
.terna hasta los 5 meses. Siempre ha hablado bien.
Frecuenté la escuela hasta el 5° grado, teniendo que
renunciar a ella debido a la perturbacién de la mar-

cha y a lo fatigosa que ella le era.
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Enfermedad actual. — Los de la familia y el mismo ;

paciente también lo confirma, atribuyen la inicia. 4

cién de la enfermedad a un gran susto del que fué 4
vivamente impresionado. )

Se inicia a los 10 afios. Marchaba tres cuadras
y en seguida, sentfa una gran fatiga y cafa al suelo;
tenia la marcha de un ebrio. Cuenta, el enfermo,
que los vecinos lo crefan borracho y los pilluelos 3
gritdbanle: «borracho, borracho». Anduvo asi has- 4
ta los 14 o 15 afos, poco después tenia que apo- ‘-:
yarse en las paredes, pues sino la marcha le era |
imposible.

En estos dos dltimos afos, comenzaron las difi-
cultades en la palabra, en forma de temblor, que
se exacerbaba con la exigencia al enfermo, de una
respuesta subita. »

No puede tomar los objetos, también desde hace

‘dos afios, pues aparecieron perturbaciones de la mo-

tilidad en las manos, v, por lo tanto, su vieja costumn-
bre de fumar no puede satisfacerla. El alimento tie-
nen que dérselo, debido a la misma razén.

El apetito estd conservado. Sus sentidos no han
sufrido cambio alguno. La respiracién tampoco ha
sufride.

Estade actual. — (Inspeccién). Al parecer, es de re-
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gular estatura. Tiene regular cantidad de paniculo
adiposo. La piel es dc buen color; tiene abundante ‘
seborrca y acné, este ultimo, ha invadido la parte
derecha del cuello y ha deformado el 16bulo de la
oreja derecha en forma alargada.
No héy asimetria del crdneo y cara reveladores
de ?Stigmas degenerativos.
Actitud: no hay expresién de sufrimiento, siendo
su actitud habitual el estar sentado sobre una silla
con las piernas en extensién sobre otra silla. La
actitud es completamente asimétrica, con el cuello
semiflexionado hacia atrds y la cabeza inclinada a
la derecha, el hombro de este lado estd bastante K
levantado con relacién al del lado opuesto, ofrecien-

Jo gran saliencia los musculos externo-cleido mas-

f

toideos del lado izquierdo.
Térax: asimétrico; la tetilla izquierda estd mucho

més baja que la derecha; el lado derecho estd abo-

vedado. La linca esterno-xifoidea, describe una gran
concavidad hacia la izquierda tomindose los gran-
des pliegues transversales a la altura del apéndice-

xifoide.

Térax, por detrds escoliosis con convexidad hacia
la derecha y cifosis,

Miembros superiores: las masas musculares son
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dificiles de apreciar dado el paniculo adiposo; sin.

embargo, no hay atrofia. ;
En su actitud habitual apoya las palmas de la?
mano sobre el asiento en que reposa, para asi tomar

una base de sustentacién.

Al abrir las manos llama la atencién la actitud
.

de las primeras falanges, las que se hallan en super-
extensidn, especialmente los dedos indice y medio, 8
y las tdltimas falanges se encuentran en semiflexién.
Llo recuerda las actitudes atetésicas. No hay atro-
fias musculares, ni hundimiento de espacios inter-
bseos. Lo

En cuanto a los muslos y piernas, no se encuen-
tra nada de particular fuera de su permanente ex-
tensién (la que se encuentra completamente pasiva).
Pie en extensién plantar, en valgus, estando la pri-
mer falange del dedo gordo en flexién sobre la se-
gunda.

A la palpacién no hay dolores.

Pupilas, son iguales, reaccionan a la luz y ala
acomodacién.

Los movimientos de la mufieca est4n conservados.
Se producen movimientos nystagmiformes.

Los reflejos maseterino y de los miembros supe-
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riores, estan conservados. Los patelares estdn abo-
lidos. El aquiliano no existe.

Al buscar el Babinsky, se observa una ligera fle-
<i6n dorsal y un gran movimiento de defensa.

Sensibilidad, conservada.

Los movimientos pasivos, normales.

No escribe porque no puede tomar la lapicera.

Al apretar la mano para poner a prueba su fuer-
za — que estd disminuida — pone su mano en fle-
«ién. Al decirle que ponga sus dedos en extenxion,
se nota que el pulgar se pone en hiperextensién
y el meifique, en flexién. Los otros movimientos de
los dedos y manos, son torpes.

Hay marcada ataxia de Jos miembros superiores.

La oposicién de los indices y el acto de llevar
un dedo a la nariz, se hacen con una muy marcada
ataxia. No hay temblores.

Palabra: Es lenta, de tono ronco y separa muy
bien una palabra de otra. En clertos momentos pa-
rece que tomara aliento para as{ poder seguir ha-
blando y, al mismo tiempo se nota que inerva mas
el lado derecho que el izquierdo de la boca. Asi,
pues, la palabra es «scandées.

Cuando habla, la cara se le congestiona. Le cues-

ta empezar, sacar la palabra.
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Haciéndole pronunciar una palabra dificil, se ob-
serva que no omite sflaba alguna. A veces la voz es '
con caricter bitonal.

Estado mental : Est4 bien conservado. No hay pér. }
dida de la memoria. '

Movimientos activos: Estdn suprimidos en los
miembros inferiores, el paciente no puede mover, ni
sus piernas, ni sus pies.
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Caso CLiNICO

Observacion del doctor Dimitri

Juan N., 26 afios de edad, argentino.

Siendo sus antecedentes hereditarios conocidos por
la razén de ser este enfermo, hermano del recién
mencionado, pasaremos a relatar sus antecedentes
personales.

Antecedentes personales. — Nacid a término. Al cum-
plir un afio comenzé a hablar y a dar sus primeros
pasos. Tuvo siempre como alimentacién, la materna.

Fué a la escuela, asistiendo a clla hasta el cuarto
grado.

Enfermedad actual. — Se inicié a les trece afios de
edad, teniendo que abandonar su concurrencia a la
escuela debido a que notaba que su marcha érale
muy dificil de efectuar, teniendo que sufrir a raiz

de ello, frecuentes caidas.
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Esta dificultad para marchar fué acentuiandose de
mds en mds, y haciéndose ella no ya en linea recta
sino en zigs-zags. «Yo caminaba como un borrachos,

A medida que su ataxia progresaba, notaba, el
enfermo que la palabra se hacfa dificil para emi-
tirla; le costaba pronunciarla, lo hacia ello muy des-
pacio.

Hacen 7 u 8 meses que a estos fenémenos se ha
anadido una sensacién de temblor.

Desde hacen dos afios la marcha se ha hecho im-
posible hasta el punto que est4 obligado a no caminar
nada y, por lo tanto, se ve reducido a la invalidez:
tiene que estar constantemente sentado en una si-
lla, apoyando los miembros inferiores en otra. Al
estar sentado, nos dice, que se resbala amenazando
caerse a cada instante,

Dice que en estos ultimos afios, al hablar siente
un temblor, un frio y como si un factor emotivo le
impidiese emitir la palabra.

Estado actual. — Regular estatura. Regular canti-
dad de paniculo adiposo. Piel eldstica con mucha”
seborrea y ligero acné. ' )

Créneo simétrico, algo pequeiio, en relacién a la
cara. Mandibulas salientes. Nariz ligeramente des-

viada hacia la derecha.
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Actitud. — Sentado habitualmente, con la cabeza
inclinada hacia adelante.

El térax es algo hundido en la regién epigds-
trica. La linea xifo-pubiana, estd desviada, con una

ligera concavidad hacia la derecha.

Por detrds, se observa una ligera cifosis y una

marcada escoliosis de concavidad hacia la izquier-
da y con una muy grande saliencia de la espalda
derecha.

Al efectuar los movimientos pasivos se observa
que ellos est4n normales en los miembros superio-
riores; en los inferiores, hay una manifiesta hipo-
tonia.

Los reflejos estdn conservados en los miembros
superiores. En los miembros inferiores no hay, ni
el reflejo rotuliano, ni el aquiliano.

Al buscar el reflejo de Babinsky, se produce un
exagerado movimiento de defensa.

El pie estd deformado, constituyendo el tipo del
cldsico «pile de Friedreich».

Los movimientos activos estidn suprimidos en los
miembros inferiores; para mover sus piernas necesi-
ta el paciente, ayudarse con sus manos, asi, por
ejemplo, si quiere cruzar las piernas esta obligado

a tomar una de ellas y colocarla sobre la otra.
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Hay una marcada ataxia en sus miembros, Al ha-
cerle tomar un vaso de agua, se ve que lo hace
con suma torpeza y tiene el paciente que prestar
mucha atencién y, asimismo, se observa que el agua
se derrama; esto es por su ataxia v no por temblor,

Al intentar ponerse de pie se ve al enfermo, apoyar
con una mano sobre la cama y con la otra sobre la
silla; todo esto lo hace en una forma ataxica muy
marcada. A pesar de sus esfuerzos, no consigue el
enfermo estar parado debido, por un lado, a las
deformaciones de sus miembros inferiores Yy por otro,
a la falta de tonicidad muscular. '

Las pupilas reaccionan bien a la luz y a la aco-
modacién. No hay anisocoria. Son normales. No hay
nystagmus.

Lengua normal, los movimientos se hacen nor-
malmente. No hay temblores.

Los demds érganos estian en estado normal,
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CASO CLINICO

Hospital Ramos Mejia. — Servicio del Dr. José A. Esteves

José L. V...., 19 ados de edad, pedn de campo,
argentino, residencia Miramar '‘Bs. As..

Antecedentes hereditarios. — Los padres viven. La ma-
dre ha sido siempre sana. El padre es un consuetudi-
nario alcoholista.

Tiene catorce hermanos, de los cuales dos menores
que el enfermo, padecen, al decir del enfermo, de
una afeccién semejante y que se inicidé mds o menos
a la misma edad y en la misma forma que el presen-
te caso.

Antecedentes personales. — Dice que ha sido siempre
muy sano hasta la edad de 16 afios, época en la cual
aparecen las primeras manifestaciones de su en-
fermedad actual.

Enfermedad actual. — Iniciése por dificultad al mar-
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char, notando debilidad en sus miembros inferiores
y sufriendo al menor tropiezo : cascote, etc., una caida.

Estos desérdenes fueron poco a poco intensific4dn-
dose mds y mds, al mismo tiempo que la marcha
no se hacia ya en linea recta, sino como la de un
«hombre ebrio».

Mids tarde comenzé a sentir cierta dificultad para
hablar v ligeras perturbaciones en sus miembros su-
periores. como ser: temblores en el momento de
escribir.

Estado actual. — Sujeto bien constituido y en buen
estado de nutricién. Piel lisa y eldstica.

A la inspeccién, lo primero que se observa es su
térax deformado. Tiene una escoliosis dorsal a con-
vexidad izquierda acompaiiada de una manifiesta sa-
liencia del omoplato.

Al hacerlo poner de pie, observamos que aumenta
su base de sustentacién separando sus piernas una
de otra v que su cuerpo ofrece oscilaciones intero-
posteriores. Al hacerle cerrar los 0jos se encuentra
el Romberg.

La marcha es tabeto-cerebelosa.

Los movimientos activos est4n conservados; hay
manifiesta ataxia. Los movimientos pasivos denotan

grande hipotonia,
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Los reflejos tendinosos estdn abolidos; no hay, ni
rotuliano. ni aquiliano, ni olecraniano, ni radial.

La sensibilidad tdctil estda disminuida tan sélo en
los pies. La dolorosa, también se halla disminuida
en la misma regién, asi como la térmica que estd
retardada.

L.a sensibilidad profunda. al diapasdn, esta dis-
minufda en ambos miembros inferiores.

LLa nocién de la actitud segmentaria de sus miem-
bros inferiores estd disminuida.

Los reflejos cutdneos, estdn todos conservados.

Las pupilas son normales v reaccionan bien a la luz
y a la acomodacién. Hay movinncentos nystagmifor-
mes.

La palabra es entrecortada. lenta, arrastrada, pero
pronuncia todas las sflabas.

La reaccién de Wassermann, ha sido negativa.

Los aparatos respiratorios, circulatorio, etc., son

normales.







Buenos Aires, Junio 15 de 1915.

Ndmbrase al sefior Académico doctor Horacio G.
Pifiero, al profesor titular doctor José A. Esteves
y al protfesor extraordinario doctor Mariano Alurralde
para que. constituidos en comisién revisora. dicta-
minen respecto de la admisibilidad de la presente
tesis, de acuerdo con el Art. 4" de la «Ordenanza so-

bre exdmenes».

L. GUEMES.
J. A. Gabastou.

Buenos Aires, Noviembre 16 de 1915.

Habiendo la comisién precedente aconsejado la
aceptacién de la presente tesis, segn consta en el
acta N.o 3057 del libro respectivo, entréguese al in-
teresado para su impresion, de acuerdo con la Or-

denanza vigente.

E.{BASTERRICA.
J. A, ‘Gabastou.
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