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Aunque el

mielia sea la tan conocida pardlisis pareial de la sensi-

sintoma mas earacteristico de la siringo-

bilidad dependiente de la invasién. del asta posterior
por proeeso gliomatoso es del todo corriente que a la
manifestacion que antecede se unan ofras de naturaleza

motora originadas por la extensidn del proeeso al ast:

anferior u otros territorios medulares. Kn eeneral las
lesiones del asta posterior son tanto o mas acusadas
que las del anterior; pero esto no constituye una regla
.':]l.-\|||ll1.'i pues i menudo sueede 1o contrario. Ineluso
se han deserito casos en los que tan silo se afeetaba
el asta anterior y en los que por lo tanto, la sintoma-
tologia era exelusivamente motora.

Estos easos no pue-
den o

nuneca diagnosticarse elinieamente con seenridad
(se confunden con la atrofia museular espinal tipo ARAN
DreneNye u otras afeeciones) siendo tan s6lo el estundio
1|:-<-r'u’\|:\;'lt-u el r!tll‘ ;n':[l-tll‘ ]'l']'l‘]"lr‘:n\' a Su \'--."-].‘It]r!‘n =rl'i-
gen, También hay que tener en cuenta, que en la ma-

yvoria de elles se trataba de siringomielias relativamente

poco avanzadas ¥ que de no haber falleeido el enfermo
prematuramente, los transtornos sensitivos se hahrfan
presentado con toda probabilidad.

En la observacion andtomo-elinica que vamos a des-
eribir, si bien las lesiones no se limitaban de un modo
exclusivo a los nteleos motores bulbo-medulares. debe
reconoeerse que predominaban netamente a su nivel a
enfermedad.

veeces puede originar

pesar del notable grado evolutivo de la
Esta localizacidn atipica (que a

s ‘ii-’lf":léi.'li!l"- Il‘.il‘_"ll'l\"- 1cas

, a8 eomo algunas par
flewlaridades del cuadro histoloeico, son lo que nos de-

cide a dar a conoeer este easo con aleun detalle.

(1) La observacidn gque constitnye Ia base de este trabajo

hat sido comunicada in extenso a 1 ademin @ Laboratori de

Cieneies Mdi s de Catafunya, en la sesion del 23 de octubre

J. ALSINA BOFILL

e trata de un laberador de 48 afios, soltero, =in anteceden-

tes hereditarios de interds y negando haber padecido enfer-
medivdes vendéreas.

IEn 1923 tuvo un cuadro vago fi
en cama ¥ ocurd sin dejar secuel
La enfermedad aetual

bhril que le retuvo 15 dias

S

empezd abo ¥y medio antes de sn
0 en la Clinien (verano de 1925) con dolor continuo y
intensoe en ambos brazos, Al cabo de 4 6 5 meses notd
que la fuerza de las extremidades superiores disminuia, al
han easi por completo, y
Ias manos y antebrazos se atrofiaban,

Tres o cuatro meses despuds de la paresia de las extremi-

in

|ALELI

mismo tiempo que los dolores ces:

dades superiores observid el mismo fendmeno en la pierna de-
rechit.

Desde algunos abos nota por la mafiana y al levantarse li-
gera incontinencia de orina. En eambio, despuds de haberia
retenido durante cierto tiempo experimenta dificultades para
emitirla, También le er dificil interrumpir la miceion, Hace
mes ¥y medio fiene estrefiimiento gque contrasta con su ante-
rior diarrea habitual; el reflejo de Ia defecacion parece nor-
mial.

A sn rreso en la Clindea (septiembre de 1926) el enfer-
mo presenta una extremada paresia de a8 extremidades su

periores, miis intensa en la izquierda;

no puede vestirse ni
desnudiarse ni Hevar Ta mano a la boca. Acusa, ademis, algin
dolor al mover los brazos pero no loealizado en ninguna ar-
ti aciém sino alrededor de la insercion humeral del deltoi
es. Kn lus piernas no siente ningiin dolor: solo aqueju rela-
tiva impotencia de la derecha.

Exploracion

Ura.f idad a ."’J'i‘h'_

cha aparece manifiesta la parilisis del deltoides, del
I ]

En la extremidad superior dere-
supra ¥ del infraespimoso, del extensor comin de los
Ill'l[tr‘-'_ N E.‘l !|_'t]'q-xi;p |}|- 1,1)\ :.u-r-1||{';|]|-~.. \']Ii:-l'-:":lil!l!:!i“ 1"
dondo mayor, biceps v braquial anterior, supinadores

-'|:'|rl!iI|||||'|--.‘ |';|-]i;5].L'~< v l{l' ]I’I[itl_\' !,u:-' [ll'!]llt‘ﬁr:\ ITI].I.\!'H'

los |l[' la manao,
el superior 'E?.i{'li:"l"i" el grupo de masen-
Deltoi-

raespinose vy redondo menor, biceps ¥ braguial

zados es mids numeroso v comprende :

anteri r, radiales externos, "1]"!‘!1.".| ]III.‘\‘.l'}'i'ﬂ'. iEITl'r'f’P‘it'll.‘.
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miisculos de las eminencias hipotenar y tenar. Simple-
mente paresiados se encuentran los pectorales, subesca-
pular, redondo mayor, supinador largo y corto, prona-
dores y el abduetor largo del pulgar.

En el miembro inferior derecho la parilisis es com-
pleta para el extensor propio del dedo gordo. Los pero-
neos laterales, el extensor comin de los dedos v el tibial
anterior estan solamente paresiados. Se nota ademis
una disminueién de la fuerza de flexion del muslo so-
bre la pelvis y de la pierna sobre el muslo.

El miembro inferior izquierdo muestra simplemente
nna disminueién en la fuerza de los flexores del muslo
y de la pierna,

Fotografia 1

Los movimientos de la eabeza y del tronco se veri-
fican mormalmente salvo la inecorporacion en la cama
(recto anterior del abdomen v psoas) gue no puede rea-
lizarse sin el auxilio de los brazos.

La motilidad pasiva estia alterada en el sentido de
presentar una hipotonia intensa las extremidades supe-
riores y muy ligera, las inferiores,

La coordinacion es nwormal

Estado trofico. La atrofia es evidente en ambas ex-
fremidades superiores: Deltoides, biceps, extensores de
la mano, museulos de las emineneias tenar e hipotenar,
interdseos, ofrecen un intenso erado de atrofia. espe-
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cialmente en el lado izquierdo. (Véase la fotoerafia ad-
junta.) En cambio, la cintura eseapular (trapecio, su-
pra e infraespinoso, redondo mayor ¥ menor) presenta
una atrofia mucho més intensa en el lado derceho que
en el izquierdo.

Exzamen eléctrico: Todos los miisculos enya funeion
estd més o menos alterada presentan reaccion de dege-
neracion, completa en algunos, incompleta en los mas.
En algunos tan sélo pueden constatarse alteraciones
cuantitativas.

Fendmenos de excitacion motora. Pudimos observar
manifiestas contraceiones fibrilares en el trapecio, del-
toides, biceps y misculos de las emineneias tenarves,

Examen de los reflejos.
cremasterianos

(C‘utaneos: Abdominales-
-; eutdneo plantar: ligera flexion. Ten-

dinosos : Tricipital— ; bieipital—: rotuliano-- aguilia-
no--. Peridsticos: Cubital—: radial oleeraniano
(toRDON ¥ OrpENHEIM—. No existen diferencias entre

los reflejos de ambos lados del enerpo.

Framen de los nervios crancales. Olfatorio, optico,
motores oeulares comin y externo, y patético, normales.

Pupilas: Anisocoria variable, unos dfas por midria-
sis derecha, otros por midriasis izquierda. (Este fend-
meno podria explicarse por la existencia de lesiones en
los eentros eilio-espinales que provoearan variaciones en
el riego sanguineo y por consiguiente en el tono de este
centro.). Reflejos a la luz y a la acomodacion v con-
vergencia: normales. La hendidura palpebral no esté
modificada. Tampoco existen eno o exoftalmos.

Trastornos bulbares, El enfermo presentaba constan-
te taguieardia (regularmente pasaba de 120). En la len-
gua se observaban contraceiones fibrilares, explicables
[ror ]:! il't'il:ll'i(:]l {1t'| '|Il’]_l']l‘l] :1(-I [:i;u‘.a};|nr-<u_

La voz era débil, la tos también. Siendo la motilidad
laringea normal (examen practicado por el Dr. Viva
Apapar) habia que imputar estos trastornos a debilidad
de los musculos respiratorios. En efeeto las excursio-
nes de la pared costal eran en nuestro enfermo suma-
mente redueidas.

Examen de la sensibilidad objeliva, Superficial .
Taectil, no alterada si exceptuamos algunas zonas de lus
extremidades superiores en que existe ligera hipeestesia.
En el pulpejo de los dedos de la mano v del dedo gordo
del pie derecho los eireulos de WeBrer estan
dados.

Dolorosa y térmica: (Figuras 1 y 2) zonas hipoestési-
cas en las extremidades euya disposicion corresponde
aproximadamente a la topografia radienlar.

Sensibilidad profunda no alterada.

Liqwido céfalo-raquideo. Presion: 18 em. de agua.
Albtamina no aumentada. NoNNE-ArrenLT negativo, () ed-
lulas por milimetro ciibico y WASSERMANN negativo:

La reaccion de WASSERMANN era asimismo negativa
en la sanegre.

Exploracion de otros aparatos,
pleto.

Evolucidn. Se instituyd, a pesar de la negatividad
de las reacciones, un tratamiento antisifilitico de prue-
ba que no logré detener la progresién de la dolenecia.
El dia 15 de noviembre, fallecit el enfermo al parecer
repentinamente, pues media hora antes de la muerte ni

agran-

Negativa por com-
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los enfermos de las eamas veeinas ni ol persongl st

culos aislados (atrofin individual) y no a STUPOS 1

. “ gl' -"- - ", A ael i t 1 '3
terno de la eliniea notaron en él nada anormal. teros de muaseulos (atrofia én masa) como acontece o

I
[in la autopsia no s¢ encontrarvon lesiones MAaCTrosed la poliomielitis,

picas en ningin érgano, por lo que atribuimos la muerte

Desgraciadamente, en nuestro caso 1o |.1;;1i.-1-|,z-, 8-
4 1na mhirbieion l'ili'fii"

ea de origen bulbar, tudiarse

Ahora bien, jeémo orientar el diagnéstico de un easo

s precedentes carvacteristicas diferenciales
(cuyo valor es por lo demés un tanto dudoso) por estar
de este tipo? El ecardecter de las amiotrofias recuerda va muy avanzado el proceso euando el enfermo ingpe-

sobre todo la atrofia muscular progresiva espinal; sin  sd en la Clinica. Y la anamnesis es de todo punto insu-
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Fig. 1
Zona rayada — Hipoestesia
Sensibilidad al dolor.

embargo, la presencia de las ligeras perturbaciones del  ficiente para determinar si se establecid primero s

estinter vesical v la de los trastornos sensitivos, e atrofis

v 0 la paresia.

seofin (OPPENHEIM

an constantemente en 1a afee- L

1 existenela de trastornos sensitivos ligeros, no con-

eion, estdn en contra de la misma. tradice el diagndstico de poliomielitis anterior erdnica.
El diagndstico de poliomielitis anterior erénica tam-  pues ha sido observada repetidamente en el eurso de la

por OPPENHEIM, SCHUSTER (Neurologischos Zon-

bién debe ser tenido en cuenta. Los transtornos motores

de esta enfermedad se distinenirian de los de la sirin att, 1897 v otros, siendo referida a una degene-
gomielia en gue en ella la parialisis de los miiseulos pre-  raeidn de los eordones posteriores o a lesiones del asta
cede n'su atrofia, mientras que en la siringomielia lo posterior - mismo podemos deeir de las alteraciones
imario serfa la atrofia constituyendo la parilisis tan  vesicales.
una consecueneia de la misma. Ademias. en esta Pero en la poliomielitis la pardlisis ecomienza hi
ultima enfermedad la atrofia ataea al prineipio a mis tualmente por los maseulos de las piernas o los de la
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‘aiz de los miembros superiores, Los sintomas bulbares
10 se presentan casi nunea.

Es por esta razéim que nosotros abandonamos este
diagndstico orientindonos hacia el de siringomielia, El
tipo de la amiotrofia, los sintomas bulbares, la anisoco-
ria, y los transtornos sensitivos ereemos eran datos su-
ficientes para asegurarlo. El easo tiene sin embargo una
fisonomia especial debido a la falta absoluta de trans-
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cia arriba hasta la parte superior del bulbo. Por encima
de éste no se encontré ninguna alteracion, Las lesiones
tenian esencialmente el mismo cardeter en foda la altu-
ra de la médula v bulbo, observiandose entre los distintos
segmentos tan s6lo diferencias de intensidad dependien-
tes seeuramente del grado evolutivo del proceso. Se-
gfin el mayor o menor desarrollo del mismo podemos
clasificar las regiones en el orden sicuiente : médula cer-

Fig. 2

Zona rayada = Hipoeslesia.

Zona cruzada — Anestesia.

Sensibilidad al calor y al frio.

tornos vasomotores y tréficos y al gran predominio de
los desérdenes motores,

Ahora bien, ;qué datos aporté el andlisis de las le-
siones medulares?

Bl estudio histoldgico del mismo se extendio a las dis-
tintas partes del neuroeje pero se dirigié con especial
interés a los segmentos cervicales 5.%, 6.2, 7.0 ¥ 8.2 y el
1.2 dorsal, pues dada la topografia de las atrofias mus-
culares es la region que debia encontrarse mas alte-
rada.

El examen anftomo-patoldgico permitié confirmar es-
ta suposicién ecomprobando ademis que las lesiones no
respetaban ningin segmento medular extendiéndose ha-

vieal inferior y primer segmento dorsal, médula dorsal,
exceptuando el primer seemento, médula lumbar, bul-
ho, médula cervieal superior y médula sacra. La natu-
raleza histo-patoldgica de las lesiones es en todas partes
la misma y desde el primer segmento dorsal donde han
llegado al maximum evolutivo hasta la region sacro cu-
vas neuronas motrices estan todavia perfectamente con-
servadas, pueden encontrarse todos los matices inter-
medios lo que indudablemente eontribuye a aelararnos
la forma en que ha evolucionado ¢l proceso. Se han lle-
¢ado a cabo con material procedente de las diversas
regiones meneionadas preparaciones con los métodos de
NIsSL, BIELSCHOWSKY, KULSCHITZKY, las téenicas de
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peL Rfo para la tineién de la neuroglia fibrosa ¥ proto-
plismica con ¢l earbonato argéntico, método de Herx-
HEIMER para las grasas y coloraciones dobles con he-
matoxilina y eosina. Desgraciadamente y debido a que
el material patoligico llevaba mas de 20 dias en formol-
bromuro y en formol enando nos fué entrecado. las téc-
nicas especificas para la mieroglia y la oligodendroglia
lo mismo que el método del oro-sublimado de Cagal, para

Fig. 3
Ligera dilatacién del conducto central.

Proliferacién periependimaria. (1)

le nenroglia protoplasmica no pudieron llevarse a eabo.
pues sabido es las difieultades con que se tropieza al
hacerlo en estas condiciones.

La deseripeion que sigue, basada en el examen de nu-
merosos cortes tefiidos seleetivamente con los métodos
va eitados permite a nuestro juicio asesurar la existen-
cia de una siringomielia, que por lo demds, ya haeia
suponer el estudio elinico. Epéndimo. Las alteraciones
del mismo, aun sin aleanzar gran intensidad son indis-
cutibles. Ante todo se constata una dilatacion ligera del
conducto ependimario (hidromielia) la eual es especial-
mente marveada en las regiones dorsal —
sSacra.

., lumbar y

Las porciones ensanchadas alternan con otras esire-
chadas y hasta obstruidas por la proliferacion de las eé-
lulas ependimarias. El eonduecto toma las formas mas
variadas: triangular, ovalada, cireular estrellada. eteé-
tera, En algunos puntos de la médula saera se observa
un verdadero desdoblamiento del mismo. Los dos epén-
dimos quedan empotrados en una masa de eélulas de
tipo embrionario. Por medio de los cortes seriados ha
sido faeil convencerse de que el ealibre vy forma del
epéndimo variaban constantemente y sin ninguna re-
gularidad.

Gliosis periependimaria. Otro de los elementos del
cuadro histopatolégico estd constituido por los acamulos
de neuroglia embrionaria o material indiferenciado que
rodean al epéndimo. Figura 1. Estas eélulas tienen un
aspecto epitelioide forma redondeada o poliédrica, es-
casa cantidad de protoplasma v un niteleo ovoide o es-

() Microfotografias del Dr. AMELL.
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férico que en las preparaciones tefiidas con azul de tol-
nidina semeja al de las eélulas de astroelia adultas. De-
rivan indudablemente de la proliferacién de las eélu-
las ependimarias observindose en muchos puntos todas
las formas intermedias entre las células alareadas que
revisten el epéndimo y las de tipo embrionario a que
haciamos referenecia.

Lios mencionados actimulos celulares no se extienden
a toda la médula. Son espeeialmente mareados en la
médula saera y lumbar. En la médula dorsal v cervical
son muy eseasos, observindose en cambio en esta fltima
la tendencia a verificarse hacia adentro obstruyendo 1z
luz ependimaria, Entre las células embrionarias no exis-
ten gliofibrillas como puede verse elaramente en las
preparaeciones tefiidas con la téenica de prr Rio para
la neuroglia fibrosa : las gliofibrillas que forman un es-
peso fieltro a nivel de la substaneia gris desaparecen
bruscamente en los limites de los actmulos embriona-
rios.

Substancia gris. Lo primero que llama la ateneién
al observar los cortes es la atrofia del asta anterior,
cuyo ntmero de eélulas ha disminuido eonsiderablemen-
te; las neuronas motrices que todavia se encuentran
estdn notablemente alteradas: se muestran pequefias,
atroficas y retraidas (figuras 3, 4, 6 y 8). En aleunas
se distingue aun claramente la substaneia tigroide, en
otras, ¢l protoplasma que ha tomado un exeeso de co-
lorante, se presenta como una masa obseura en la que
los grumos de Nissi, destacan dificilmente. Aleunas eé-
lulas se encuentran cargadas de pigmento.

Fig. 4
8. segmento cervical. Asta anterlor, Método de NISSL. Intensa afrofia
de las neuronas motrices. Notable aumento en el niimero de niicleos co-
rrespondientes a la neuroglia. En el &ngulo derecho e inferior de la micro-
fotografia se ve una cavidad en el ceniro de la cual se encuentra un Waso.

Junto a la atrofia de las eélulas nerviosas se constata
una intensa proliferacién de la neuroglin. Ya en las
preparaciones obtenidas por el método de Nissy es fieil
convencerse por l."!ﬂl!]l;]!‘;]l‘ii‘]i] eon otras Ilt' ]'I'!t“l_h]iil naor-
mal del extraordinario aumento en el niimero de ni-
cleos correspondientes a la neuroglia. En los eortes te-
fitdos con el earbonato argéntico (figuras 12, 13 ¥ 14),
s¢ observa una fupida trama de gliofibrillas entre las
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cuales se eneuentran numerosos astroeitos fibrosos, mu-
chos de los cuales estin claramente hipertrofiados.
Pero estas lesiones no se limitan exelusivamente a les
astas anteriores,
Lia proliferacion neurdglica se extiende ademds a las
astas posteriores (aunque en muy eseasas proporeio-

Fig. 5
2.° segmento sacro. Integridad casi absoluta de las células nerviosas.
Neoformacién vascular moderada.

nes), pero se detiene en los limites de la substancia gris
sin penetrar en la blanca. Una cuestion de interés es la
de saber qué parte toma en la produceién de la gliosis
la glia fibrosa y la protoplismica, pues segin los ess
tudios de prn Rio en los reblandecimientos cerehrales
v los de Acutcarro y (GAVARRE en la pardlisis general
ambas clases de glia reaceionan ante los procesos irri-
tativos. En contra de lo generalmente admitido no to-
das las reacciones gliales patoligicas tienden fatalmen-
te al tipo regresivo, pues pEL Rio ha demostrado de un
modo indiseutible que en las regiones perimaldcicas la
neuroglia normal de la substancia blanca y la de las
capas superficiales del edrtex que como es sabido per-
tenece al tipo fibroso, tiende a transformarse en el tipo
protoplasmico, volviendo de nuevo a la estructura pri-
mitiva y joven capaz de presentar fenémenos de multi-
plicacién. Ahora bien, en nuestro caso la hiperplasia
neurogliea estd exclusivamente formada por astrocitos
fibrosos observindose nna marcada tendencia a las al-
teraciones de tipo regresivo,

Hay que tener en cuenta la posibilidad de que la
proliferacién glial proceda de los actimulos de neuroglia
embrionaria que rodean el epéndimo. Hemos examinado
repetidamente nuestras preparaciones en este sentido
sin haber podido encontrar pruebas decisivas de ello.
Hay que reconocer que entre los acimulos embrionarios
periependimarios v los astroeitos fibrosos que invaden
el asta anterior no existen formas celulares intermedias:
ademas, entre la zona de neuroglia embrionaria y la de
los astrocitos adultos existe easi siempre otra formada
exelusivamente por gliofibrilas. Otro detalle que debe
tenerse en cuenta es el de que predisamente en la mé-
dula cervieal donde la gliosis aleanza ¢l miaximum de
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intensidad las proliferaciones ependimarias se verifican
hacia la luz del conducto eentral, el cual estd perfeeta-
mente limitado hacia afuera.

Cavidades. En los cortes procedentes de los iiltimos

segmentos cervicales y del primero dorsal puede obser-
varse en la parte interna de cada una de las astas ante-
riores la existencia de una pequeiia cavidad de limites
preeisos y forma irregular o redondeada cuyo didmetro
aleanza aproximadamente hasta una déeima de milime-
tro (figuras 9, 10 y 11). Una de dichas cavidades co-
munica con el fondo del surco medio anferior; ninguna
de ellas comunica con el condueto ependimario ni esta
revestida en su interior por eélulas ependimarias o epi-
telioides eomo ocurre a menudo en estos casos,
+ Lias meneionadas soluciones de continuidad tienen un
aspecto anfractuoso y dan la impresion de haberse fra-
guado por desintegracion de la substancia gris patolo-
gicamente alterada,

Claro estd que también podrian interpretarse como
desgarros producidos artificialmente eon el manejo de
los cortes, pero el hecho de que ocupen el mismo lugar
v tengan la misma forma en todos los cortes en serie
obtenidos del mismo segmento, estd en contra de esta
interpretacion. Ademis de las cavidades que acabamos
de describir, que son sin duda alguna las més extensas,
existen a nivel del asta anterior ¥ a distintos niveles me-
dulares, pero especialmente en la regién cervical infe-
rior, multitud de cavidades microsedpieas, cuyo tamatio
oscila entre limites bastante extensos. Tanto estas ca-
vidades como las primeras a que nos referiamos tienen
la caracteristica comtn de fraguarse alvededor de un
vaso. (Véanse las figuras 4, 6 y 13.) que exhibe a menu-

Fig. 6
7.° segmento cervical. Asta anferior. Atrofia de las células motrices. In-
tensa neoformacidon vascular. Pequefias cavidades centradas por vasos.
La comparacion de las figuras nims. 4 y 2 con la niim. 3 permite hacerse
cargo de la gran alrofia de 1as neuronas motrices a nivel de la médula cer-
vical. Las tres microfotografias han sido tomadas a un mismc aumento.

do unas paredes engrosadas, pero que a veees no mues-
tra alteracién alguna. El examen cuidadoso de los mis-
mos no nos ha permitido descubrir en su luz trombosis
1 otros fendmenos obstructivos, No puede negarse que
en aleunas eavidades falta el vaso interior, siendo lo
mas probable que ocupara en la cavidad un nivel situa-
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o por eneima o por |]|_=]'|;|I'm (l-- !il .\'i'wl“l:'m 0 |Ii{'|| que se
Ji:l‘\':l l}t'.‘-,‘.l]"'ll!il.'ll[fi (&1 § J.‘l IEH!I‘-.'[-'IJ!FII’:H-HI ilv ]n.-; cortes enan-
do éstos han sido obtenidos por coneelacion. Sin G-
}-.‘Fr"_','u_, nao |rlii'i[" I'l'l'||.'-E'a”,<".l'4l' 'tl' Fm'[-a la E]ljﬁiii”it[:[ki .[(.

[
|
que existen cavidades complet:

ente independientes
de los vasos.

Lias mas pequefias eavidades son simples hendiduras
formadas alrededor de un eapilar o precapilar.

En el interior de las cavidades grandes, pero también
a veees en las de menor tamafio, s¢ encuentran hemo-
rragias con cierta frecuencia. Bl hecho de que los hema-

ties no hayan sufrido alteracién alguna haece pensar
en gque son reeientes y en que no juegan por lo tanto
ningiin papel en el origen de las cavidades. Por lo de-
mds, faltan en gran namero de ellas, Su produceitn po-
dria quizds expliearse por la ruptura de aletn vaso
situado en la superficie interior de la eavidad ecuando
¢l mismo Proceso desintecrativo que la forma llega a
atacar la pared vascular,

En las preparaciones obtenidas con el método de DEL
Rio para la glia fibrosa la pared de las eavidades tie-
ne una estructura distinta segtin el tamafio de las mis-
mas. Las mas pequeiias dan la impresién de ser peque-
fos focos desintegrativos situados en plena trama glio-
fibrillar, no tienen ninguna pared propia, observindose
simplemente la interrupeion de las fibras de RANVIER-
Wrigerr al llegar a la periferia de la pequeiia anfrae-
tuosidad.

segmento sacro. Obj. inmersidn. Células nerviosas no alleradas.

- En las cavidades de mayor tamafio, no obstante fal
tar todo revestimiento de tipo ependimario,
tra un evidente espesamiento del fi

L encien-

Itro ghal a nivel de

sus paredes. Alrededor de las mismas se disponen a

veees, formando una verdadera COT'OIng, numerosos as-

rocitos fibrosos aleunos de ellos de eran

talla en cuyo
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cunerpo se observan gliofibrillas fuertemente hipertro-

fiadas.
M “n"”_f(!,\' Y vasos

Las alteraciones vasculares podrian resumirse eomo
sigue: enorme neoformacion vaseular (figura 4), espe-

Fig. 8

7. segmento cervical. Obj. inmersion. Células nerviosas atréficas.

cialmente de capilares y precapilares, engrosamiento de
las paredes vasculares, vasodilatacion y hemorragias. El
aumento del nimero de vasos llama desde el primer mo-
mento la atencién poniéndose especialmente de mani-
fiesto al comparar las preparaciones con otras de mé-
dula normal. En las inmediaciones del epéndimo se ven
vasos de calibre relativamente grande cosa que debe
considerarse como patologica. Algunos vasos estan es-
clerosados ¥ siguen un curso tortueso. Las hemorragias
SOIL TUMEerosas aungue casi siempre poco extensas, Al-
gunas ocupan el interior de las cavidades y han sido
yva meneionadas al oeuparnos de estas iiltimas. Otras
se encuentran en las inmediaciones de los vasos y otras
no tienen ninguna relacién aparente con los mismos,
consistiendo tan sélo en simples actimulos de hematies
desparramados en plena substancia eris.

Una constatacion negativa pero de cran interds os
la de que los infiltrados perivasculares faltan del todo
no habiendo podido encontrarse en nineuna de las nu-
merosas preparaciones estudiadas la menor huella de
l'!|HH.

Todas las alteraciones vaseulares son especialmente
marcadas en la substaneia gris ¥ dentro de la misma
afectan con predileceion el asta anterior. En la subs-
tancia blanea se encuentran tan sélo indicios de las
mismas exceptuando una delgada zona de la perife-
ria medular donde aleanzan nuevamente eierta inten-
Es 'i-i'.lT'I'l \!I'

sicdad. notarse que su distribucidon topo-

erafiea eoincide hasta ciert

y punto con la de la gliosis

v que en los puntos donde aleanza ¢l maxi-

Cl1Os1s

mum e¢s fambién mas

acentus:

En las leptomeninges las alters

JONes vasenlares

exactamente las mismas que en la substancia o

¢ todavia més intensas, infiltrados. La

No existen
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pia estd ligeramente engrosada. La dura méter no esté
alterada.

Substancia blanca—El método de Kunenirsgy para
la mielina demuestra que la substancia blanea estd poco

Fig. 9
Méfodo de NISSL. 7.° segmento cervical.

alterada. Tan s6lo en los cordones posteriores se en-
euenfran peqguenas zonas claras dependientes de la de-
generacion de un reducido ntimero de fibras mielini-
cas. Bn las zonas marginales quizas existe ignalmente
un ligerisimo enrarecimiento de las mismas, Hstas al-
teraciones cordonales nos explican los trastornos vesi-
ales que presentd el paciente.

La neuroglia de la substancia blanea no estd sensi-
blemente aumentada si exceptuamos la gliosis marginal
va mencionada. Las preparaciones cfectuadas con el
método de BieLcHOWSKY revelan la inteeridad easi
absoluta de los cilindro-ejes.

Fig. 10
Método de NISSL. 8.2 segmento cervical. La cavidad del asta anterior iz-
gquierda comunica tan ampliamente con el surco medio anlerior gu * simula
una simple prolongacion del mismo.

Clon el método de HERXHEIMER s¢ puso de manifiesto
la existeneia de abundantes productos desintegrativos
orasos casi exelusivamente loealizados a nivel de los 1la-
mados corpasculos granulo-adiposos cuyo origen miero-

ExEro DE 1930

glial es bien conocido. Las gotitas de grasa son espe-
eialmente abundantes en los bordes de las cavidades asi
como en las inmediaciones de las neuronas motrices de-
generadas y en los espacios perivasceulares donde estan
incluidas ya en las etilulas adventiciales ya en los cor-
pasculos granulo-adiposos.

También existe un finisimo punteado rojo en aleu-
nos puntes de los cordones posterioves y laterales asi
como en la parte marginal de la médula. En ningfin
punto se encontraron las enormes proliferaciones con-
juntivas deseritas en los casos de TuHoMAs v HAUSER,
Jorrroy, AcaArD, Piok, GErnAcH v E. LUNDSGAARD ¥
de las que dependerian segin dichos autores los proee-
sos desintegrativos v la formacion de cavidades.

Basindonos en el conjunto del enadro microsedipico
deserito ereemos poder afirmar que en nuestro caso
el proeeso siringomiélico se loealizaba casi exclusiva-
mente en ¢l asta anterior,

Desde el punto de vista anatomopatoligico llamare-
mos la atenciém sobre las siguientes particularidades:
1.% La insignificancia y escasez de las cavidades mo obs-
tante lo avanzado del proceso. Ello nos demuestra una
vez mas que lo esencial patognomonico de la siringo-
mielia no son las eavidades sino el proeeso gliomatoso.
Pues por un lado no todos los procesos que conducen a
la formacion de cavidades a nivel de la médula, deben
considerarse como sivingomiélicos. La necrosis v el re-
blandecimiento traumdticos asi como el éstasis eireula-
torio pueden dar lugar a la formacion de cavidades.
También pueden presentarse en casos de caries verte-
bral (TroMAS-HANSER, ALQUIER-LHERMITTE ¥ otros) ¥
LuerMrrre y Boverr han deserito un easo en el cual
un osteoma de la base del crdneo que eomprimia el
bulbo raquideo di6 lugar a la formacion de una cavidad
a lo largo de las regiones cervical y dorsal de la médu-
la. Rossonmvo ha deserito casos de poliomielitis anterior
eronica que dieron lugar a la formacion de cavidades
medulares,

Por otro lado se han deserito casos de siringomielia
sin cavidades como por ¢jemplo el tereero de los deseri-
tos por ViLLaverpe, el cual es eonsiderado por el autor
como un ejemplo de gliomatosis central.

2+ Las alteraciones vasculares.—Su eonstataeion po-
dria indueirnos a eonsiderar nuestro caso como polio-
miclitis. Debemos sin embargo hacer notar la ausencia
total de proeesos infiltrativos y que las lesiones vaseu-
lares meneionadas han sido encontradas con frecuencia
en la sivingomiclia. Vinuaverpe deseribe én su caso de
eliosis periependimaria aumento del numero de vasos,
aumento de su didmetro, existencia de varicosidades y
aumento del grosor de la media y de la adventicia.
Korp vy Noxse v Luce han deserito casos con lesiones
arteriales, Es sobremanera demostrativo el caso de Mio-
rRA, en el que las alteraciones vaseulares se limitaban a
las regiones cervieal v dorsal que eran precisamente
donde se localizaba el proceso siringomiélico. .

En los cuatro ecasos de Sornovrzow junto a diversas
deformidades nerviosas existian lesiones erdnicas de los
vasos siendo discutible si dependian de la sifilis eomo
pretende suautor. Urgenipa estudié 7 médulas de nifios
con hidromielia y eliosis periependimaria encontrando
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los vasos aumentados en niimero y con las paredes en-
grosadas. Sd6lo excepeionalmente observé en un easo
dilatacién de los espacios perivasculares los enales eon-
tenian escasos lencoeitos,

Es fundandose en la existencia de estas alteraciones
vaseulares que algunos neurdlogos afirman el oricen in-
flamatorio de la siringomielia ya defendido por diver-
sos autores franceses (OLivier, Harooprar, ('HARCOT,

JOFFROY y ACHARD), hasta llegar a la concepeion de la

mielitis eavitaria,

Las lesiones encontradas en nuestras preparaciones
no permiten deeidirnos eon preeision en pro o en con-
tra de la génesis inflamatoria, ya que la falta de infil-
trados no basta para exeluir una inflamacién anterior

Sin embargo no puede negarse que las alteraciones
meningeas de nuestro easo euadran perfectamente con
la hipdtesis de un antiguo proceso inflamatorio.

3.% Génesis de las cavidades—El ovigen de las eavi-
dades sivingomiélicas ha dado lugar a innumerables dis-
cusiones habiéndose propuesto miltiples hipGtesis para
explicarlo .

LeypeN, Kanier v Piok consideran las cavidades
como derivadas de dilataciones del canal ependimario,
lo que en verdad tan sélo puede aceptarse en una pe-
quenia parte de los casos. SAXER rechazi esta explica-
cion afirmando que easi siempre la comunicacion del
eanal central con la cavidad es puramente seeundaria
¥ 8in ninguna significacién en la oénesis de esta ltima.

Otros autores hacen depender las eavidades de 1a des-
integracion de las estrueturas metaplasticas eliales con-
secutivas a trastornos nutritivos o a una vitalidad de-
ficiente de las mismas,

(1OWER ¥y ScHLEsINGER las hacen dervivar deé una ne-
crosis dependiente de alteraciones vaseulares (engrosa-
micnto parietal o degeneracién hialina con trombosis u
obturacion de la luz del vaso.

ANDRE-THOMAS ¥ QuEReY las explican por la forma-
cion de islotes gliales privados de sus conexiones nutri-
tivas por brazos de tejido conjuntivo proliferado.

Finalmente Mixor hizo notar la importancia pato-
oénica de las hemorragias, Lanerans: la del éstasis cir-
culatorio y Prirre-OerTai’R v Neseurav la de los
procesos inflamatorios.

Ahora bien, nuestro easo constituye un magnifico
ejemplo del origen vascular de las eavidades. eneon-
trandose todos los erados intermedios entre la simple
hendidura fraguada alvededor de un eapilar v las ea-
vidades ya bien desarrolladas dependientes de vasos de
mayor ealibre.

Desde el punto de vista elinico, el easo pertencee a
las formas motoras de la enfermedad cuyva primera
deseripeién se encuentra en los trabajos de Rors v ha-
biendo sido observadas después por Horrmaxy, Bris-
SAU, DEJERINE, THOMAR, BLOCK, SCHLESINGER Vv RED-
LICH. En dichos easos la amiotrofia tomé el tipo esed-
pulo-humeral comenzando en los miiseulos eseapula-
res :HT':’U‘_E!‘EI\ 0 t'n‘r'\.lr‘;lli"\'_ ¥ los Trastornos '-Gl‘n:-.'ih:.\'li.‘-‘_
faltaron o fueron escasos (Brissavp, RavMoxp, DEejk-
RINE, THOMAS
dejaron easi nunea de presentarse lo mismo que la ei-
fosis, el torax en barco de Pigkre MARIE. ete.

En eambio los trastornos trificos no
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También en la literatura neuroldégica reciente se en-
cuentran, aungue con eierta escasez, observaciones de
esta elase. Asi, en el caso deserito por el Dr. Maza
SUBIRATS en su trabajo: Un easo de atrofia tipo Aran-
Duchenne debido a eselerosis en placas (ARS MEDICA,
Diciembre de 1929), se trata en realidad de una for-
ma predominantemente motora de siringomielia y si-
ringobulbia, pues el conjunto sintoméitico presentado
por el enfermo eneaja perfeectamente dentro de la mis-
ma siendo las caracteristicas siguientes, las que a nues-
tro juicio hacen indudable tal diagnéstico:

1> La distribucion de la atrofia museular (de tipo
Aran-Duchenne, empezando por los pequeiios miiseu-
los de la mano) que, eomo sabemos. es la tipica de la
siringomielia.

2.0 La existencia de una termo-ancstesia en el miem-
bro superior derecho.

3. L existencia de une awisocoria (sintoma muy
freenente en la sivingomiclia, y dependiente de lesio-

Fig. 11
Método de NISSL. Obsérvese la presencia en la parte interna de ceda
asta anterior de una pequefia cavidad en cuyo centro existeun vaso.

nes del eentro cilio-espinal, situado en el primer see-
mento dorsal de la médula a euyo nivel se incoa casi
siempre el proceso siringomiélico). La anisocoria de-
pende a menudo de la existencia unilateral de un sin-
drome de Cravoio BerNarp-HorNER (por pardlisis del
simpiético) o por el contrario de un sindrome de ex-
citacion del ﬁilll]h{iTii'll cervieal. Sobre este punto del
cuadro elinico no podemos decidirnos, pues en la histo-
ria no encontramos referencia aleuna sobre el estado de
la hendidura palpebral v la posible existencia de eno o
exoftalmos. (La

anisocoria podria también

tarse en este caso eomo de origen bulbar).

interpre-

4.° La presencia de sintomas bulbares: seefin se
consigna en la historia eliniea, el facial, el hipogloso 3
el eloso-farineeo - ademas
preseindiendo de

atectados
Aun

la paresia facial, euyo origen bulbar no puede asegu-

derechos cstan

existe un nistagmus rotatorio.

rarse pues en su deseripeién no se precisa si es de tipo

central o periférico, los ofros tres sintomas permiten
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asegurarnos de que existe una siringobulbia. Es so-
bremanera interesante la eonstatacion de un nistagmus,
cuya presencia en ciertos casos de siringomielia fué v
senialada en 1902 por ScHLESINGER. Desde entonces han
apareeido gran ntmero de trabajos sobre esta enestion
entre los que sefialaremos el de Hans BrRunsEer, en el
Handbuch der Neurologic des Obres de ALEXANDER v
MARBURG, asi como los de ANDRE-THOMAS (Le nystag-
mus rotatoire a direction unique dans les affections
unilaterales du bulbe, en particulier dans la syringo-
bulbie,Paris Medical n.° 11, 1925, de André Thomas
v JumeNTiE (Société de Newrol, de Paris, 8 janvier,
1920), de VeperL v Purca (Syndrone bulbairve rétro-
olivaire unilateral, nystagmus rotatoire, Société de
Neurologie, 4 juni 1925), de Clovis ViNcext (Rev, Ot.
Neu Ocul. primer janvier 1926) y de Barre (Etude
anatomo-clinique des troubles vestibulaires dans la
syringobulbie, Rev. Neu. 1927, t. II, p. 986). De to-
dos de estos trabajos se deduce que el nistagmus
de la siringobulbia puede adoptar formas variadas,
siendo sin embargo la més frecuente la forma rotato-
ria, También se observa a menudo la forma horizon-
to-rotatoria. Lia presencia del nistagmus nos indica
que las vias o nicleos vestibulares han sido invadidos
por ¢l proceso gliomatoso. El finico sintoma del enadro
clinico que a primera vista no encuadra dentro del
proceso siringomiélico y siringobtlbico es el ictus v la
hemiplejia transitoria que padecié el enfermo dos
afios antes del comienzo de las amiotrofias, pero este
hecho no invalida para nada ¢l mencionado diagnos-
tico, pues, aungue no con frecuencia, ha sido deserito
repetidamente en la siringobulbia encontriandose men-
cionado en todos los Tratados de Neurologia. Asf, en
el manual de Cravoe (tomo IT, p. 205) se hace cons-
tar que si bien los diversos transtornos bulbares acos-
tumbran a apareeer de un modo tardio, pueden sin
embargo presentarse al eomienzo y aun constitwir el
primer signo de la afeccion. En algunos de estos ca-
sos la siringobulbia se inicia bruscamente mediante un
wctus apoplético o vértigos.

¢ La hemihiperhidrosis de que se afectd el en-
fermo es, seetin Oppenheim, un sintoma frecuente de
la siringomielia. Las “erisis ligeras de risa v llanto
espasmaodicos™ referidas por el Dr, Maza al talamo 6p-
tico ereemos que en ¢l easo que nos ocupa son eviden-
temente de origen bulbar y por lo tanto dependien-
tes de la sivingobulbia (recuérdese que la risa y llan-
fo espasmdidicos no siempre son de origen pseudo-bul-
bar pues también constituyen un sintoma importante
de las parilisis bulbares).

La afirmaecion del Dr. Maza de que su caso debe
considerarse como una forma amiotréfica de esclerosis
en placas, creemos es totalmente insostenible. Nuestra
opinion se basa en las siguientes razones: 1.* el diag-
nostico de esclerosis en placas debe fundamentarse en
la caracteristica combinacion de sintomas cerebelosos y
sintomas piramidales a los que a menudo se afiaden
otros de egran wvalor diaendstico, tales como falta de
los reflejos eutdneos abdominales, atrofia bitemporal
de las papilas épticas, palabra eseandida, temblor in-
teneional y nistagmus.

.
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Ahora bien, en este easo faltan del todo los trans-
tornos cerebrosos, existiendo tan solo un eshozo de
sindrome piramidal. En los miembros inferiores se
encuentra una ligera hipotonia, hecho muy raro en la
esclerosis en placas en la que se encuentra casi siem-
pre una paraparesia espistica y una marcha cerebelo-
espasmidica. Ademds, faltan igualmente todos los
otros signos en que pudiera apoyarse con securidad el
diagnéstico de esclerosis miltiple si exeeptuamos el
nistagmus. Pero este siutoma s¢ presenta en tal ni-
mero de afecciones (tumores cerebrales, afecciones ce-
rebelosas, afecciones bulbares, lesiones laberinticas de
toda clase, nistagmus eongénito, cte.), que por si solo
no tiene valor dignéstico. El nistagmus debe inter-
pretarse segiin el resto del euadre elinico por lo que
en ¢l caso de que tratamos es légico hacerlo depender
de la siringobulbia,

En cuanto al ictus y hemiplejia transitoria-a los

Fig. 12
Método de Del RIO para la glia fibrosa. Gliosis del asta anterior.

que el doetor Maza pavece conceder especial valor, de-
bemos hacer notar que si bien pueden presentarse en
la eselerosis maltiple, no tiene ¢l menor valor diac-
néstico, pues constituyen un detalle aecesorio del
cuadro elinico, que por cierto falta en la eran mayo-
ria de los easos ((GUILLEN en su ponencia a la V Re-
union Neuroldgica internacional no menciona siquiera
este sintoma). Por lo demas, ya hemos dicho anterior-
mente gue también la sivingobulbia puede comenzar
por un ietus.

2.2 Elresultado del analisis del liguide eéfalo-raqui-
deo también pareece ser contrario a la hipétesis de una
eselerosis en placas, pues en dicha afeecion GuiLLeN ha
demostrado que la reaceion del benjui coloidal es casi
siempre subpositiva o positiva (en el easo del doetor
Maza era megativa).

De todos modos este hecho no tiene ninguna impor-
taneia deecisiva, eomo tampoco la tiene la ligerisima des-
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viacion de la eurva del oro coloidal, la eual puede de-
berse simplemente (segtin hace notar Karka). a
exeesiva sensibilidad de la solueitn atriea.

umna

Fig. 13
Gliosis del asta anterior. Método de Del RIO. Obsérvese la presencia de
pequenas cavidades. En el centro de la superior se ve un vaso corfado
transversalmente.

3.2 Wi bien se han deserito casos atipicos de esele-
rosis miltiple en los que ésta simulaba ¢l enadro de la
eselerosis lateral amiotrdfica (observaciones de Prrres,
DEJERINE, PrROB3T v RicHTER (Zeil. f. die. gesum. Neuro.

u Psych,, Tomo 35), o el de la sirineomielia (easo de

Fig. 14
Gliosis del asta anterior. Método de Del RIO.

Reica (Wien. med. Woeh, 1911 :
tos sintomas bulbares dominaban el enadro elinico o en

asi como otros en que

los que existia una termoancstesia debe tenerse en euen-
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ta que el diagndistico de estos casos sé hizo gracias a que
los sintomas que acompanaban a los mencionados eran
lo suficientemente tipicos para poder ri ferir la afeceidn
a su verdadero origen. En otros, la eristencia de una
esclerosis miiltiple silo pudo ser afirmada mediante ol
examen andtomo-patoldgico,

Nada de esto sucede en este caso. en el que el eon-
Junto del enadro elinico habla en favor de una sirin-
gonuelia y siringobulbia de forma predominantemente
nmotora. Esta observacion demuestra ima vez mas la
existencia de siringomielias en las que el proceso elio-
matoso afecta con predileceion las astas anteriores de
la médula y los nicleos motores del bulbo y en las que
la sintomatologia sensitiva gueda relegada a segundo
término. El caso del Dr. Maza se difereneia en muy
pocos detalles del nuestro, euva naturaleza sivingomié-
lica hemos podido poner fuera de duda gracias al exa-
men histopatolégico. La amiotrofia de tipo Aran-Du-
CHENNE, la eseasez de los transtornos sensitivos, la ani-
socoria, las alteraciones de la musculatura de la lengua
v la falta de transtornos tréficos Gsteo-artieulares son
caracteres comunes. En cambio, ¢l nistagmus faltaba
enteramente en nuestro easo, asi como la risa y llanto
espasmodicos,

El caso del Dr. Maza es igualmente semejante al des-
crito por Barg en la observaeién nfimero 4 de su im-
portante trabajo sobre los transtornos vestibulares de la
sivingobulbia. En este enfermo existia un nistagmus
horizontal ligero en la mirada haecia la derecha ¥ un
amplio nistagmus rotatorio en la mirada hacia la 12-
quierda, alteraciones de la motilidad de 1a lengua, v de
la musculatura facial, atrofia museular de tipo ARAN-
DucHENNE, termo-analgesia en el miembro superior iz-
quicerdo y sintomas de défieit piramidal en el lado de-
recho. Lia constatacion de transtornos dependientes de
los pares eraneales X y XT es lo tinico que lo diferencia
del enfermo del Dr. Maza.

En el easo presentado por Nvsses a la Sociedad bel-
ga de Neurologia (Sesion del 26 de marzo de 1927) ¥
en el que faltaba todo transtorno sensitivo no obstante
la intensidad de la atrofia muscular ol diagndstico de
siringomiclia no puede eonsiderarse como del todo se-
U0,

Es también de gran interés desde este punto de vista
el caso de Berier vy Booea (Syringomyelie avee absence
presque compléte de troubles objeetifs de la sensibilité.
Noe. méd. des Hép, de Liyon, 28 juin 1927)

. comproba-
do anatémicamente, y

en el eual no se encontraba mas
que una plaea de hipoestesia (sin disoeiaciom) al nivel
de una emineneia tenar. Bl enfermo fué diagnostieado
erréneamente de compresion medular,

.
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Newr.

RESUME

Les Autewrs déerivent un cas de siringomydlie et de sirin-
gobulbie & sypmptématologie prédominamment motrice. Les
troulles sensitifs dtadient rares et les moanifestations osdco-
wrticulares nulles, La variabilité de Uanisocorie, par dilata-
tion alternative des prunelles constituait un symptome digne
d'Clre remargué. Histologiguement meéritent &’ ¢tre rappelés le
réduit volume des cavités, malgré étre le processus trés
avanee, le developpement perivascultaive des cavités et Uin-
tensité des altévation vasculwires.,

SUMMARY

The authors descibe @ cose of syringomyelic and syringo-
bulbie to a predominant motor spmptomatology, The sensi-
tive disturbances were scanty and ostea-articular manifesia-
tions were wltogther. Variability of

(EEETE ] WASocori,

throwgh alternate dilotation of pupils, constituted o sypmpton
waorth mentiowing. Histologically, the small size of cavities
the perivascular
development of same, and theg intensity of vascular altera-
tiois are warth remembering.

nolwithstanding advancement of process,




