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SECCION DE OBSERVACIONES CLINICAS

AMIOTROFIA ESPINAL PROGRESIVA TIPO ESCAPULOHUMERAL
DE VULPIAN BERNHARD. REPORTE DE DOS CASOS
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* Dra. Maria Garcia

* Dra. Raysa Franco

La Esclerosis Lateral Amiotréfica es una
enfermedad sistematizada que se caracteriza por la
degeneracién de la via motora voluntaria en sus dos
neuronas: la neurona superior y la inferior. Mientras las
grandes células corticales se afectan de forma difusa,
las neuronas del asta anterior degeneran con mayor
intensidad en determinadas zonas, como el
engrosamiento cervical y el bulbo raquideo.

El comienzo del proceso degenerativo puede
coincidir en ambos tipos de neuronas motoras o puede
ser de distinta cronologla. En este ultimo caso las
primeras manifestaciones clinicas pueden corresponder
a sufrimiento de la neurona superior como de la
inferior, lo cual explica que pueda haber diversas
formas clinicas sugun sea la topograffa lesional de
comienzo.

Se desconoce la etiologfa de esta enfermedad.
Muchas teorfas han sido consideradas, como
disfuncién pancreatica, defectos en la absorcién de
aminodacidos, la posibilidad de un virus, etc. pero nada
ha podido ser demostrado. Se han descrito 4
subgrupos de esta enfermedad: un grupo familiar en un
8% de los casos; la forma de Guam por la alta
incidencia en los indios Chamorros de esa isla; un
grupo supuestamente secundario a toxicidad al plomo,
mercurio, sffilis, etc. y un Ultimo grupo que es el
esporadico, que es la forma mas comun que vemos en
la practica diaria.

Las lesiones anatomopatolégicas podemos

resumirlas como 1) atrofia de la corteza gris del 4rea
motora (circunvolucién frontal ascendente) mas
degeneracién de la via piramidal en todo su trayecto.

2) lesiones de las astas anteriores medulares
y de los nucleos bulbares correspondientes a los
ultimos nervios craneales. Microscépicamente se
advierte degeneracién y desaparicion de muiltiples
neuronas. 3) los musculos periféricos presentan, en la
zona que sea afectada, una atrofia neurdgena
secundaria. .

La sintomatologla de esta enfermedad luego de
desarrollarse completamente, comprende: 1) un
sindrome piramidal mayormente en las extremidades
inferiores, con reflejos profundos exaltados, signo de
Babinski presente bilateraimente mas marcha
espastica. 2) un sindrome motor periférico que
describiremos como Amiotrofia Espinal Progresiva. 3)
Finalmente un sidrome bulbar que consiste en disartria,
atrofia de la lengua, dificultad para tragar y masticar y
que termina con trastomnos respiratorios (disnea, crisis
de sofocacién, imposibilidad de toser, respiracién débil
y bronconeumonfa terminal) y circulatorios (taquicardia
y sincope terminal).

Puede darse el caso de que el pt. inicie esta
condicién con un s1ndrome bulbar (25% de los casos).
Amiotrofia Espinal Progresiva.

Se trata de una atrofia muscular distal que se
inicia por ambas manos. La musculatura tenar
primeramente; luego el grupo muscular hipotenar,
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lumbricales, interoseos, quedando finalmente la "mano
en garra®. Con el paso de los meses o afios el proceso

FIG. No. 1. CA PACIENTE CON AMITROFIA ESPINAL
PROGRESIVA, VARIEDAD VULPIAN-BERNHARD. NOTESE LA
ATROFIA DE LOS MUSCULOS DEL HOMBRO. SEPT 1992,

asciende a los musculos del antebrazo y mitad superior
del brazo. Es lo caracteristico en las atrofias
mielopéticas por degeneracién de cabeza de astas
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FIG. No. 2. PACIENTE CA VISTO POR DETRAS.
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anteriores en el segmento cervical de la médula. Es lo
que todavfa se denomina "atrofia tipo Aran-Duchenne”.

La Esclerosis Lateral Amitréfica es enfermedad
mayormente del varén y aparece después de los 40
afos usualmente.

Un hallazgo caracteristico de esta enfermedad
es la presencia de fasciculaciones o contracciones
fibrilares en los musculos y que se deben a corrientes
de accién anormnales generadas en el seno de la
neurona motora anterior.

Puede darse el caso que un paciente
masculino de mas de 40 afos presente en sus
extremidades superiores atrofias simétricas tipo Aran-
Duchenne acompafadas de fasciculaciones y que
nunca desarrolle piramidalismo en sus extremidades
inferiores. Estarfamos entonces en presencia de una
Amiotrofia Espinal Progresiva, o como algunos la
llaman: "atrofia muscular espinal*. Esta condicién
aislada es bastante rara, pero mas rara aun es la
“Amiotrofia" Espinal Progresiva tipo Escapulohumeral
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FIG. No. 3. CASO No. 2 LMA PACIENTE CON AMITROFIA
ESPINAL PROGRESIVA, VARIEDAD VULPIAN-BERNHARD.
NOTESE ATROFIA DE MUSCULOS CINTURA ESCAPULO-
HUMERAL MAS MARCADA DEL LADO IZQUIERDO. ABRIL 1992

de Vulpian-Bemhard" que se caracteriza por el hecho



194 ACTA MEDICA DOMINICANA

de que el proceso atréfico no comienza por las manos,
como en la forma descrita por Aran-Duchene, siné a
nivel de los musculos deltoides, supra e infragspinosos,
serrato mayor y biceps, esto es, a partir de la raiz del
brazo, de donde se propaga en sentido descendente
hacia la mano, siempre acompanando a la condicién:
fasciculaciones o contracciones fibrilares.

PRESENTACION DE DOS CASOs

1) Casimiro Almonte, 68 anos, natural de Los
Ranchos de Babosico al Medio, Carretera Janico,
Sabana lIglesia. Casado con 5 hijos, todos sanos.
Hermanos y hermmanas: 14 en total, todos sanos. No
hay historia en sus padres. El proceso inicié6 hace 4
anos por dificultad en elevar sus brazos por debilidad
de los musculos del hombro. También desde hace 4
anos, el paciente nota que "sus cames le brincan" a
nivel de sus hombros (fasciculaciones muy visibles).

FIG. No. 4. PACIENTE LMA VISTO POR DETRAS
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El proceso ha ido avanzando lentamente a lo
largo de los aftos mencionados. No hay piramidalismo;
no fasciculaciones en la lengua. No hay trastornos para
deglutir. Un electrocardiograma realizado por las Dras.
Marfa Garcla y Raisa Franco se reporté asf:"el estudio
de agujas reporté aumento de la actividad de insercién,
presencia de ondas positivas (+3), potenciales de
fasciculacioens, polifasicos en triceps y disminucién del
reclutamiento. Todos estos datos apoyan el diagnéstico
clinico sospechado”.

2) Luis Manuel Arias, 57 afos, . Ensanche
Bolivar, Santiago. Atrofias de los musculos del hombro
bilateral con fasciculaciones, proceso que inicié hace
cerca de un ano. El paciente apenas puede elevar sus
brazos. No hay indicios de piramidalismo ni trastomos
bulbares. Al igual que el caso anterior, las diferentes
sensibilidades estan intactas, nervios craneales
intactos, no hay disfuncién cerebelosa. Las Dras.
Garcfa y Franco trataron de hacerle un
electromiograma, pero el paciente se resistié a que le
colocaran las agujas. 1

Diagnéstico diferencial.

Las Distrofias Musculares o Miopatias son de
caracter familiar, se presentan en la infancia o en la
juventud, las atrofias aparecen por la cintura escapular
o pelviana y lo mas importante: no hay contracciones
fibrilares o fasciculaciones. Prondstico. Es malo a la
corta 0 a la larga. Tratamiento. En la actualidad no hay
ningin medicamento que detenga el proceso y cure al
paciente.
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