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AMIOTROFIA ESPINAL PROGRESIVA DE ARAN-DUCHENNE
Presentacion de un caso :

* Dr. José de Js. Jiménez O.
* Dr. Adalberto Liranzo

SINONIMIA:

Atrofia Muscular progresiva. Atrofia Muscular Mielo-
patica. Poliomielitis Anterior Cronica. Enfermedad de Aran-
Duchenne. Atrofia Muscular Espinal.

HISTORIA:

Los primeros autores que individualizan la afeccion co-
mo un tipo clinico definido son Duchenne en 1849 y Aran
en 1850. Al principio se confundian las distrofias muscula-
res con las atrofias mielopdticas y tanto Aran como Du-
chenne creyeron estar frente a un proceso miopatico aun-
qué la primera y verdadera comprobacion anatémica de la
enfermedad se debe a Cruveilhier quien en 1853 pudo en-
contrar las lesiones evidentes en las astas anteriores de la
médula en uno de los enfermos de Duchenne.

DEFINICION:

Puede definirse la Amiotrofia Espinal Progresiva como
una atrofia muscular que, tal como su nombre indica, es de
caracter progresivo, que suele iniciarse en los pequefios mds-
culos de la mano y que se debe a degeneracion de las células
motoras de las astas anteriores de la médula, o sea la neuro-
na motriz periférica.

(*) Médicos en ejercicio de la profesion. Santiago, R.D.

SINTOMATOLOGIA:

En la mayoria de los casos las primeras manifestaciones
de la enfermedad corresponden a los miembros superiores.
El enfermo nota cierta dificultad para algunos movimientos
de los dedos. La atrofia muscular se localiza primeramente
en la masa de los masculos de la eminencia tenar, de manera
que el enfermo refiere trastornos en los movimientos del
pulgar. El trastorno es en la mayoria de los casos simétrico.

Al examinar el dorso de la mano vemos que los surcos
de los espacios interoseos se hacen mas marcados por atro-
fia de los masculos lumbricales e interoseos.

Pronto se afnade la atrofia de los misculos de la emi-
nencia hipotenar y la mano’se torna plana, la llamada ‘“ma-
no de mono’. Puede presentarse la “mano en garra” por
flexion de las dos Gltimas falanges sobre la primera.

La atrofia de los antebrazos se realiza casi siempre de
una forma simétrica. Si existe paralisis de los flexores de los
dedos puede observarse la ““‘mano de predicador’’ por predo-
minio de los mdsculos estensores. Cuando se afectan los
musculos de la cara posterior del antebrazo la mano adopta
la actitud de “colgante o péndula”.

Desde el antebrazo la atrofia puede propagarse al bra-
zo, aunque a menudo antes de que se afecten el biceps o el
triceps, el deltoides ya participa del proceso. La atrofia del
deltoides se revela por la dificultad de elevar el brazo.

Desde las extremidades superiores la atrofia va exten-



182 ACTA MEDICA DOMINICANA

diéndose fatalmente en un periodo mds o menos prolonga-
do por la musculatura del tronco y region cervical. Al afec-
tarse la cintura escapular el enfermo presenta una actitud
caracteristica: los brazos penden a lo largo del tronco, ha-
lldindose imposibilitados para las manipulaciones mds ne-
cesarias.

Si el proceso asciende al bulbo, el paciente presentara
una pardlisis labioglosolaringea con trastornos en la deglu-
cion, fonacion, respiracion, etc.

Un sintoma de gran importancia, caracteristico de las
enfermedades en que las astas anteriores de la médula su-
fren degeneracion, son las contracciones fibrilares de los
musculos, consistentes en pequenas contracciones de algu-
nas fibras que se realizan de manera involuntaria. General-
mente las contracciones fibrilares faltan en las distorfias
musculares y son caracteristicas de las afecciones mielopa-
ticas. Los reflejos profundos tendinosos de las extremidades
superiores van poco a poco aboliéndose, observindose arre-
flexia en los Gltimos periodos de la enfermedad.

Generalmente los esfinteres y las sensibilidades superfi-
cial y profunda estin intactas, datos de gran importancia
diagnostica. El liquido cefalorraquideo generalmente no
presenta ninguna alteracion. El curso de la afeccion es lento
generalmente aunque la enfermedad sigue casi siempre una
evolucion fatalmente progresiva. La muerte sobreviene, ya
por una enfermedad intercurrente o finalmente por un sin-
drome bulbar.

ANATOMIA PATOLOGICA:

El examen macroscépico de la médula no suele dar ge-
neralmente ninglin dato particular. Histoldgicamente las le-
siones se localizan en las astas anteriores motoras de la mé-
dula y- especialmente en la porcion baja de la médula cervi-
cal y son bdsicamente degenerativas. En los musculos hay
una reduccion general del tamano de las fibras y muchas ve-
ces éstos estdn reducidos a fasciculos delgados.

ETIOLOGIA'Y PATOGENIA:

La etiologia es desconocida aunque se han observado
algunos factores que parecen influir en su apariciéon como
traumatismos, fatiga excesiva y determinadas intoxicacio-
nes.

La enfermedad ataca principalmente a individuos mas-
culinos de edad adulta. La profesion parece desempenar un
papel importante ya que aparece en obreros, labradores,
etc., que realizan trabajos manuales pesados. Esta condicion
que nos ocupa ofrece una semejanza considerable con la
Esclerosis Lateral Amiotrofica, pudiendo admitirse que la
diferencia entre ambas enfermedades se basaria en una ma-
yor o menor extension de las lesiones. En la Esclerosis La-
teral Amiotréfica se afectan los tractos piramidales y las
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cabezas de astas anteriores de la médula, muriendo final-
mente el paciente por afeccion de los nervios craneales bul-
bares.

FORMAS CLINICAS:

La forma usual o mds frecuente es la que aparece en los
adultos por los pequenos musculos de la mano. Puede darse
el caso que luego de establecido el cuadro en las extremida-
des superiores, anos después y lentamente las atrofias pasen
a las extremidades inferiores afectando poco a poco los
musculos distales de las extremidades. Hay una forma infan-
til denominada de Werdnig-Hoffmann, muy rara, de cardc-
ter heredofamiliar, que comienza dentro del primer ano. La
enfermedad comienza atacando los misculos de la cintura
pelviana y posteriormente pasa a |a cintura escapular. Final-
mente la atrofia se propaga hasta los musculos distales en
forma simétrica.

El curso de la enfermedad es fatalmente progresivo, de
muy mal prondstico y mds rapido que en el adulto. Es raro
que los nifos pasen de los seis anos. Gereralmente no hay
contracciones fibrilares en los musculos. Llama la atencion
que, siendo un proceso mielopdtico evolucione sin embargo
como una distrofia muscular.

DIAGNOSTICO:

Todo proceso que inicie por atrofia de los musculos
distales de la mano en un paciente de edad media, de forma
simétrica, con contracciones fibrilares, sin trastornos de la
sensibilidad y sin dolor, y que progrese hasta atrofiar todo
el brazo de una forma simétrica como senalamos, encaja en
la Enfermedad de Aran-Duchenne.

La Esclerosis Lateral Amiotrofica o Enfermedad de
Charcot es bastante parecida a la enfermedad que nos ocu-
pa. Anatomo-patologicamente hablando hay degeperacion
de haces piramidales y cabeza de astas anteriores de la mé-
dula. Por tanto, este proceso inicia como una Enfermedad
de Aran-Duchenne en las extremidades superiores con la
diferencia que los reflejos osteotendinosos estan exaltados.
Al cabo de unos meses aparece en las extremidades inferio-
res una paraplegia espastica con exaltacion de reflejos y
Babinsky positivo, ‘finalmente terminando el proceso en
muerte en un periodo de uno a tres afos por afectacion del
bulbo raquideo: trastornos respiratorios y cardiacos, atrofia
de la lengua, perturbacion de la deglucion (los alimentos se
salen por la nariz), etc.

Las distrofias musculares o miopatias son de cardcter
familiar, se presentan en la infancia o juventud, las atrofias
aparecen por la cintura escapular o pelviana y no hay con-
tracciones fibrilares. En la enfermedad de Charco-Marie-
Tooth el proceso inicia por atrofia de las extremidades in-
feriores y anos después pasa a las superiores.
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LA POLIOMIELITIS AGUDA:

Es un proceso, como su nombre lo indica, agudo, pre-
sidido de fiebres y aparicion de pardlisis en forma rdpida,
de forma asimétrica y sin contracciones fibrilares y que ge-
neralmente ataca a ninos.

PRONOSTICO:

En la inmensa mayoria de los casos es desfavorable,
aunque la enfermedad evoluciona de una manera muy lenta.
A veces puede pasar el paciente de quince a veinte anos con
esta condicion, muriendo finalmente por alguna enferme-
dad intercurrente o por complicaciones bulbares.

TRATAMIENTO:

En la actualidad no hay ningiin medicamento que de-
tenga el proceso o cure al paciente.

PRESENTACION DEL CASO

Nombre: ).F.P., de 57 anos. De color blanco. Casado.

OCUPACION: Agricultor. Natural de Carlos Dijaz,
Tamboril.

Sintoma de Presentacion: Debilidad en las manos.
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HISTORIA DE LA ENFERMEDAD:

Refiere el paciente que su enfermedad comenzd con
debilidad en los masculos distales de ambas extremidades
superiores desde hace tres afios. Los misculos de la eminen-
cia tenar comenzaron a atrofiarse lentamente y mds luego
siguid el proceso por la eminencia hipotenar. Este proceso,
que lleva tres afios de evolucion, pasé luego a los muasculos
flexores primero y luego extensores de los antebrazos. Hoy
en dia los masculos del brazo estin moderadamente atr6fi-
cos y ya hay dificultad ligera para elevar los hombros. El
paciente ha notado ‘“‘saltitos” en las masas musculares (fas-
ciculaciones) de las extremidades superiores desde cierto
tiempo después de iniciarse el proceso atréfico en los dedos.

Este proceso no fue precedido o acompafnado de fie-
bres, cefaleas, trastornos, visuales, vomitos, dolor en el
cuello o extremidades superiores, pérdida de peso. Actual-
mente el paciente camina bien y no hay pérdida de fuerzas
en extremidades inferiores.

HISTORIA FAMILIAR:

Padre muerto a los 50 afos de causa desconocida. Ma-
dre viva con 80 afos y en salud aparente. Tres hermanos
(dos hembras y un varén) en salud aparente. No historia
familiar de hipertensidn arterial, diabetes, sffilis o carcino-
matosis.

HISTORIA MARITAL:

Casado, con 6 hijos. 'i'odos en salud aparente. Esposa
de 54 afos, en salud aparente.

ENFERMEDADES PREVIAS:

Niega historia de fiebre reumdtica, chancro sifilftico,
blenorragia, diabetes, tonsilitis, pleuresia, infarto miocardi-
co, TB, etc.

ACCIDENTES:
Ninguno. Fracturas, ninguna.
REVISION DE SISTEMAS:

Cabeza: No traumas, sinusitis, etc.

Ojos: Utiliza lentes para leer.

Ofdos: Audicién normal.

Dentadura normal. No disturbios en el gusto.

Sistema cardiorrespiratorio: No historia de disnea, pal-
pitaciones, asma, sudores nocturnos, dolor precordial.

Sistema gastrointestinal: No historia de disfagia, hema-
temesis, melena, ictericia, constipacién, diarreas.
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Sistema Genitourinario: No historia de disuria, hema-
turia, anuria o incontinencia.

Sistema neuromuscular: No historia de vértigos, ma-
reos, neuralgias, anestesia, ataxia en la marcha, etc.

Habitos: Fuma varios cigarros al dia por muchos anos.
Alcohol ocasional. No toma o ha tomado ninglin medica-
mento en anos anteriores.

Alergia: No historia de alergia, urticaria, dermatitis,
etc.

EXAMEN FISICO:

Estado mental normal, peso 140 libras, estatura 5 pies
8 pulgadas.

TA 120-80. Pulso 80 regular.

Piel: Color y textura normal.

Sistema ganglionar: No adenopatias en axilas, cuello o
ingles.

Cara: Expresion simétrica.

Crineo: Conformacién normal.

Ojos: Movimientos normales con reflejos pupilar nor-
mal.

Ofdos: Conductos auditivos normales con tfmpanos in-
tactos.

Nariz: De aspecto normal.

Boca: La mucosa bucal es normal. No hay atrofiay fas-
ciculaciones en la lengua.

Cuello: Simétrico. No hay congestion yugular. Pulsos
carotideos presentes.

Toérax: Al examen de los campos pulmonares encontra-
mos pulmones claros a la auscultacion, frémito bocal nor-
mal. A la auscultacién del corazén encontramos ruidos car-
diacos normales.

Abdomen: Higado y bazo no palpables. Abdomen lige-
ramente excavado aunque de configuraciéon normal.

Examen rectal: Prostata de tamafo y consistencia nor-
mal. Genitales normales a grosso modo.

Extremidades: Pulsos periféricos presentes. No hay
edemas en extremidades inferiores.

EXAMEN NEUROLOGICO:

|: Olfatorio: olfacion normal.
I1: Visiébn: campimetria normal. Fondo de ojo nor-
mal.
I11-IV-VI: Movimientos oculares normales.
V: Masculos masticadores normales, sensibilidad de

la cara normal.
VII: Musculatura facial normal. Sensibilidad intacta
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en conducto auditivo externo.
VIIl: Audicién normal.
IX-X: Velo del paladar normal. No hay voz bitonal.
XI: Esternocleidomastoideo y trapecio intactos.
XII: Lengua normal sin fasciculaciones.

Extremidades superiores: Atrofia de mdsculos de la
mano, antebrazos, brazos y atrofia moderada del mdsculo
deltoides. Reflejos radial, bicipital y tricipital abolidos. Fas-
ciculaciones en masculos del brazo y hombros.

Extremidades Inferiores: Reflejos patelar y aquileo
presente. Fuerza muscular intacta en extremidades inferio-
res sin atrofia muscular. Sensibilidad superficial y profunda
intacta en todo el cuerpo.

Exploracién del cerebelo: No hay voz escandida, nis-
tagmus, temblor de movimiento, reflejos pendulares, adia-
dococinesia, etc.

Laboratorio: Se hizo una rutina de laboratorio, la cual
consisti6 en hemograma, orina, V.D.R.L. y glicemia, los
cuales fueron normales.

Sumario: Por las razones explicadas mds arriba creemos
estar frente a una enfermedad de Aran-Duchenne, enferme-
dad' poco com(n. Esto Gltimo ha sido el motivo que nos ha
movido a presentar este caso.
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