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bar su existencia, por el procedimiento de Jendrassik ; por dltimo, en que los
dolores no son tan violentos como en.la tabes, ni tienen en el mismo grado el
tipo de fulgurantes, ni tampoco presentan una tendencia tan marcada & sobre-
venir por crisis.

“La eselerosis en placas puede — en algunos casos en que la progresién es ta-
beto-cerebelosa—dificultar el diagndstico; pero la existencia de otros sintomas,
como el temblor, el nistagmus y los trastornos de la palabra, bastard para disi-
par toda duda. -

La enfermedad de Friedreich se distinguird de la tabes por su principio an-
terior & los veinte afios de edad, por la existenciadel nistagmus, de los trastor-
nos de la palabra, etc., asi como por la falta de dolores.

En la siringomielia se presentan trastornos tréficos (panadizos, pérdida de
una 6 varias falanges), y la disociacién de la sensibilidad ; anestesia 4 la tem-
peratura y no al contacto de un objeto punzante, que apenas se observan en la
tabes.

Las alteraciones del cerebelo (tumores, lesiones en foco), pudieran en algu-
nos casos producir un complexus sintomético, algo andlogo al de la tabes. Pero
no es dificil comprobar que los trastornos en la progresién, se producen, no
por una verdadera incoordinacién, sino méds bien por un estado vertiginoso es-
pecial, por la falta de equilibrio. No existen tampoco ni los dolorés fulguran-
tes ni los distintos desérdenes viscerales.

TRATAMIENTO. — A ) Medicacién interna. — Entre los agentes de este
grupo, los que mds se emplean, desde hace bastante afios, son el nitrato de pla-
ta, el cloruro de oro, y el cornezuelo de centeno ; este Giltimo ha sido especialmente
recomendado por Charcot, para combatir los trastornos genito-urinarios. La
estricnina y sus preparados han gozado de una voga poco merecida ; quizé son
perjudiciales.

En estos tltimos tiempos, desde que Fournier lo indicé y se ha reconocido la
preponderante influencia de la sifilis en la etiologia de la tabes, la tendencia
ha sido adoptar el uso de los tratamientos antisifiliticos. Lios resultados de la
cura mercurial han sido muy 4 menudo nulos 6 realmente perjudiciales. En
casos muy raros, se ha obtenido la curacién (Fournier). Sin embargo, en los
tabéticos no depauperados, deberd emplearse dicha cura (sobre todo las fric-
ciones), no porque se deba esperar de ella una retrocesién de los sintomas (1),
sino mds bien con el objeto de impedir su progresién y la presencia de acci-
dentes mds graves. Kn los tabéticos en los que se presenta un prineipio de atro-
fia del nervio Gptico, hay que precaver que la evolucién de ésta, se ha acele-
rado algunas veces con el tratamiento hidrargirico. Lia administracién de los

ioduros parece que no ha sido coronada por mejor éxito que la de los mercuriales.

La antipirina, la antifebrina, ete., son ftiles contra los fenémenos dolorosos
y contra ciertas crisis viscerales.

En resumen, si en la medicacion interna hay ciertos agentes que ejercen
una influencia favorable sobre algunos sintomas, no poseemos todavia ninguno
al que pueda atribuirse una accién verdaderamente curativa, sobre la misma
enfermedad. :

(1) Véase sin embargo, acerca de este extremo un trabajo de Dinkler, inspirado por Ech, in Berliner
hklinische W ochenschrift, 1893.
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B) Medicacién externa,.— No es posible esperar de ésta, como de la medi-
cacién interna, méds que mejorias parciales, por numerosos y diversos que sean
los agentes de que se disponga.

Las cauterizaciones punteadas superficiales, en niimero suficiente, y repetidas
préximamente cada ocho dias, parecen dar bastantes buenos resultados, sobre
todo contra los dolores fulgurantes y en forma de cinturén, asi como contra los
trastornos urinarios.

La suspensién tiene una accién beneficiosa contra la incoordinacién y los
trastornos genitales. También se modifican favorablemente con ella las erisis
dolorosas.

La faradizacion cutanea ha sido muy recomendada por Rumpf'; la galvaniza-
cion del raquis ha sido también empleada numerosas veces. Parece que ninguno
de estos procedimientos haya respondido 4 lo que de ellos se esperaba.

El amasamiento y el electro-amasamiento pueden, en algunos casos, prestar
servicios, sobre todo contra el elemento dolor; se conseguird lo mismo de la
neuro-vibracion con la percusién de los troncos nerviosos.

La gémnasia razonada ha sido preconizada por S. Frenkel, R. Hirschberg,
Leyden, para combatir la incoordinacion.

La hidroterapia, bajo todas sus formas, constituye por si sola, en el trata-
miento de la tabes, un medio terapéutico que no es de desdefiar; los enfermos
encuentran muchas veces con ella algin alivio. La hidroterapia fria general-
mente se soporta mal; se evitard recurrir 4 ésta, 6 no se continuard su uso,
cuando suceda asi. Los bafios templados y termales, simples 6 medicamento-
sos, producen 4 menudo una disminucién de los fenémenos dolorosos. El uso de
algunas aguas termales (Lamalou, Balaruc, Néris, Uriaga, Plombiéres, ete.),
debe también aconsejarse.

En cuanto 4 las inyecciones subcutaneas, lag de morfina pueden prestar gran-
des servicios en las formas violentamente dolorosas 6 en algunos accidentes
agudos, como las crisis viscerales (géstricas, laringeas, etc.); pero se sabe tam-
bién que, por lo mismo que les proporciona alivio de su padecimiento, los ta-
béticos tienden mucho 4 abusar de ellas. Las inyecciones de jugo testicular,
las glicerinadas, las fosfatadas, ete., que han sido preconizadas en fecha recien-
te, producen 4 veces resultados, mis bien en alguno de los sintomas que contra
la enfermedad misma; por lo demds, la influencia de la sugestion puede en esto
ser considerable. La historia de las diferentes tentativas terapéuticas puestas
en préctica contra la tabes, demuestra, ademds, que los tabéticos presentan una
sugestibilidad muy acentuada; 4 menudo podrd haber ocasién de utilizar este
estado mental.

III

ENFERMEDAD DE FRIEDREICH

Historia.—Fue descrita esta enfermedad por vez primera en 1861, en el
Congreso de Spire, por Friedreich, que habia observado varios casos de ella;
pero este alitor no creyé, al prineipio, que era una enfermedad especial, sino
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més bien que esos casos correspondian & la ataxia locomotriz progresiva, aun-
que presentaban el cardcter particular de aparecer en la infancia por herencia
y con algunos sintomas distintos de los de la tabes tipica.

La descripcién de Friedreich quedé por largo tiempo en el olvido, y mu-
chos autores hasta creyeron que los casos que habia descrito, pertenecian mds
bien 4 la esclerosis en placas. Desde 1882 (tesis de Brousse) empezo & ser re-
conocida la enfermedad de Friedreich, siendo desde entonces objeto de estu-
dios especiales. Entre los autores que se han ocupado particularmente de ella,
se deben citar los nombres de Secligmuller, Hammond, Charcot, Riitimeyer,
Schultze, Massalongo, Ormerod, Seguin, Vizioli, Gilles de la Tourette, Bloeq
y Huet, Ladame, etc., debiendo ademds mencionarse en particular la tesis de
Soca (1888), en la que ha sido expuesta toda la historia clinica de esta afeccion;
més recientemente su anatomia patolégica ha sido objeto de trabajos de Deje-
rine y Letulle, Vaquez y Auscher, Blocq y Marinesco.

SinToMATOLOGIA. — El aspecto de la enfermedad de Friedreich es verda-
deramente caracteristico; los sintomas que la acompafian afectan 4 numerosos
aparatos.

A) Trastornos de la motilidad. — Estos son de dos érdenes :

Los trastornos de la progresién, que no se verifican por completo sino cuando
la enfermedad ha alcanzado gran desarrollo; entonces la progresién del enfer-
mo es del todo especial. Avanza muy pesadamente, haciendo zis-zas, con las
piernas separadas; hasta cierto punto se asemeja 4 un individuo embriagado.
Ademés, se observa en su manera de andar algo de incoordinacién, por lo que
se ha designado por Charcot con el nombre de progresién tabeto-cerebelosa.
También muy 4 menudo, cuando andan, presentan estos enfermos una oseila-
cién bastante marcada de la cabeza, andloga 4 la que se observa en la esclero-
sis en placas; para evitarlo, se les ve bajar la cabeza y mantenerla asi en flexion
voluntaria, durante todo el tiempo que andan.

Los trastornos de la di-pedestacion fueron descritos por Friedreich con el
nombre de ataxia estdtica. Consisten en la dificultad de permanecer en pie y
en la precisién en que estdn los enfermos de cambiar de sitio los pies para
conservar el equilibrio : al mismo tiempo el tronco y la cabeza estin anima-
dos de movimientos de flexién de variable amplitud. Ordinariamente no se
observa el signo de Romberg.

Existe ademés, en algunos casos, un temblor cuando se ejecutan movimien -
tos voluntarios, muy andlogo al de la esclerosis en placas. Esta ha sido una
de las razones por qué los autores han creido durante largo tiempo que la en-
fermedad de Friedreich, no era sino la esclerosis en placas con manifestaciones
algo especiales.

T.os movimientos coreiformes existen més frecuentemente y con mayor inten-
sidad que el temblor antedicho ; consisten en una serie de movimientos muy
andlogos 4 la del corea de Sydenham, aunque sin embargo menos pronuncia-
dos, que se observan no s6lo en los miembros, sino ademds en el tronco y hasta
en la cabeza. Pueden relacionarse con esos movimientos los gestos que hacen los
enfermos cuando quieren ejecutar un movimiento, aunque éste sea poco com-
plicado.

Lo mismo que estos movimientos coréicos deben también mencionarse los

ENFERMEDAD DE FRIEDREICH. 433

fendmenos atetésicos, sobre los cuales A. Chauffard (1) hizo fijar la atencién.
.EJ_:L cuanto 4 la existencia de fendmenos paraliticos en estos enfermos, las
opiniones varian ; sin embargo, es verosimil que existan (Musso, Soca), pero
no aleanzan un grado muy pronunciado ; cuando aparecen, se los observa so-
bre todo en los miembros infe-
riores, algunas veces también
en los superiores.
B) Trastornos de la sensi-
bilidad. — Son poco frecuen-
tes, y cuando los hay es raro
que sean muy acentuados.
Los dolores fulgurantes, tan
caracteristicos de la tabes, no
forman parte por lo general del
cuadro clinico de la enferme-
dad de Friedreich; sin embar-
go, se han observado alguna
vez (Charcot).
La anestesia tampoco corres-
ponde 4 la sintomatologia de
esta enfermedad ; sin embargo,
algunos autores, entre ellos
Soca, creen que podria obser-
véarsela bastante 4 menudo to-
méndose el trabajo de buscarla
detenidamente. En algunos ca-
sos existe una verdadera anes-
tesia, que la mayor parte de las
veces debe considerarse como
de naturaleza histérica. En
efecto, el histerismo se asocia
4 la enfermedad de Friedreich,
como tan 4 menudo lo verifica
también con la esclerosis en
placas y con la tabes.
Respecto del sentido muscu-
lar, los observadores no estdan
en absoluto acordes acerca de

si estd integramente conserva-

do : todo lo que se puede decir Fig, 116. — Nina de diez afios, afectada de enfermedad de
Friedreich (segin Rob. Massalongo). La actitud de la en-

€8 que 81 en a.lgunos casos pudo ferma indica muy claramente los trastornos de la progre-

aparecer alterado, en general i:ld;régdlos de la bi-pedestacion caracteristicos de esta enfer-

no lo estd siempre : asimismo
el signo de Romberg no se observa sino rara vez, y aun entonces, cuando los
enfermos vacilan después de haber cerrado los pérpados, no es cierto en abso-

5?(1) :: 9L.‘vhauffgi.rd, Maladie de Friedreich avec attitudes athétoides. Semaine médicale. 1893, nimero
; B. 400, §

TraTano pE MepiciNa, — Tono VI. 28
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luto que esas oscilaciones sean originadas por la abolicion del sentido muscu-
lar, son més bien producidas por los movimientos de instabilidad coreiforme,
de que estén afectados los individuos que padecen la enfermedad de Friedreich.

C) Trastornos de la reflectividad. — Su importancia, bajo el aspecto del
diagnéstico, es casi tan grande como en la tabes.

Los reflejos tendinosos estan abolidos casi siempre, especialmente los del ten-
dén rotuliano. No obstante, en algunos casos se ha observado que estaban sélo
disminuidos. Varios autores los han encontrado aumentados ; pero parece que
entonces no se trataba de casos tipicos de esta enfermedad.

Los reflejos cutdneos, por el contrario, no presentan nada caracteristico ; de
_ordinario estdn normales, 4 veces algo aumentados.

D) Trastornos de los érganos de los sentidos. — A decir verdad, no exis-
ten trastornos de los érganos de los sentidos en esta afeccién ; el gusto, el oido,
el olfato, estén por completo indemnes. Pero como se observan ciertos cam-
bios en las funciones de la musculatura externa del globo ocular, se pueden
estudiar bajo este epigrafe, por mis que, en realidad, no sean tnicamente mds
que trastornos de la motilidad.

Entre ellos, el mds caracteristico es el nistagmus que se observa en la mayor
parte de los enfermos, aunque no en todos. La produccién de este sintoma
parece relacionarse con la antigiiedad de la afeccién, es deeir, que no sobre-
viene al principio de ésta, sino cuando los primeros sintomas datan ya de algiin
tiempo (dos, tres afios y mds). Lo mismo que el nistagmus de la esclerosis en
placas, desaparece 6 es poco pronunciado durante el reposo, pero desde el mo-
mento en que el enfermo mira con fijeza un objeto, y sobre todo si para ello
tiene que hacer un esfuerzo, en las posiciones laterales extremas del globo ocu-
lar, entonces el nistagmus aparece, 6 por lo menos se exagera. Puede provo-
carse también por la rotacién del enfermo segtn su eje vertical (Mendel (1),
Geigel) (2). El nistagmus se produce inicamente en el sentido transversal.
‘Estas sacudidas nistagniformes son mds amplias, aunque menos numerosas,
que las de la esclerosis en placas 6 las que dependen de un vicio de la refrac-
cién (Rouffinet) (3).

La pardlisis de los miusculos del 0jo es sumamente rara; sin embargo, Joffroy
1a ha observado una vez en otros enfermos, y la han encontrado también Erlen-
meyer, Gowers, Mendel, Ormerod ; eran siempre pardlisis parciales del tercer
par ; pero no todos estos casos son absolutamente tipicos,

El nervio éptico y la funcién visual, pueden ser considerados como normales
en la enfermedad de Friedreich ; sélo en casos excepcionales es en los que se
ha comprobado la existencia de la neuritis ptica (Friedreich, Rouffinet), y
hasta pudiera caber la duda de si se trataria en esos casos de heredo-ataxia
cerebelosa.

Las reacciones de la pupila son normales ; no hay ni midriasis, ni miosis, ni
fenémeno de Argill-Robertson.

(1) Mendel, Berliner med. Wochenschrift, 1890, nim. 47.

(2) Geigel, Ueber mechanisch ausgeldsten Nystagmus. Physikalish medicinische Gesellschaft in
W irzburg. Analyse in Centralblalt [ur Nervenheilkunde, 1892, p. 370

(3) Rouffinet, Essai clinique sur les troubles oculaires dans la Maladie de Friedreich, ete. Thése de
Paris, 1891, nim. 331,
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k) Trastornos cerebrales. — Los trastornos que pueden clasificarse en este
grupo, son miiltiples y frecuentes:

La cefalalgia existe 4 veces, pudiendo revestir el aspecto de jaqueca.

Los vértigos forman parte mds directamente de la ordinaria sintomatologia
de la enfermedad de Friedreich ; unas veces aparecen por accesos, otras son
permanentes y constituyen un estado vertiginoso que aumenta los fenémenos
antes indicados de la progresion y de la bi-pedestacién.

Eu cuanto 4 la inteligencia, no estd tan alterada como pudiera creerse 4 sim-
ple vista. Si se limita la observacién 4 fijarse en su apariencia de instabilidad
men?ali parece en efecto, que les cuesta trabajo comprender, que son de en-
ten61m1en'to limitado y poco susceptibles de atencién ; pero cuando se les in-
terroga minuciosamente, se comprende que son capaces de adquirir cierta ins-

Eruccu:lu g por sus respuestas se aprecia un estado de raciocinio proporcionado
4 su edad.

No debe pretenderse con esto, que las facultades psiquicas adquieran un des-
arvollo del todo normal ; la disparidad intelectual entre los individuos que pade-
cen la enfermedad de Friedreich y los sujetos sanos, se hace mds manifiesta 4
medida que aquellos tienen més edad.

La palabra estd casi siempre alterada, sobre todo en los casos en que la en-

“fermedad ha alcanzado algtin desarrollo. Entonces es lenta, pesada, detenién-

dose en ciertas silabas de algunas palabras; unos nombres son pronunciados
peor que otros, y también las letras L, K, V, I (Soca); pero jamds tartamu-
dean estos enfermos y no se puede tampoco decir que su palabra es entre-
cortada.

f&mmismo presentan algunas veces trastornos de la deglucién.

If)' Trast.ornos genito-urinarios, — Los trastornos urinarios no son frecuen-
tes ni muy intensos, no se observa mds que la incontinencia de orina en algu-
nos :?nfermos. Soca niega en absoluto que existan trastornos genitales ; segiin
¢l mismo, no se observa nunca la impotencia en el hombre, sino tinicamente
un retardo méds 6 menos grandeen la época de aparicién del instinto sexual y,
en la mujer, en la de la menstruaci6n.

G) Trastornos tréficos y vaso-motores. — Debe mencionarse la falta de
estos Eﬂtimos; sin embargo, Friedreich ha observado el edema; en cuanto 4
los primeros, presentan caracteres dignos de fijar en ellos la atencién.

Se observa en la enfermedad de Friedreich el pie zambo, muy especial, al
que no hay ninguno semejante, excepto el que acompaiia 4 algunas formas de
la miopatia progresiva primitiva.

_ Esta deformidad pertenece al grupo de los pies zambos equinos, pero, en rea-
lidad, difiere del pie zambo equino-tipo, especialmente del de la hemiplegia ce-
rebral infantil. En los individuos que padecen la enfermedad de Friedreich,
que presentan esta deformidad del pie (esto sucede en casi todos, apareciendo
d1::-,ho fenémeno en los primeros periodos de la afeccién), el aspecto de la extre-
midad es el siguiente : El pie es més corto que en el estado normal, el meta-
tarso es ancho, todo el 6rgano toma un aspecto «acortado» en el sentido
antero-posterior ; si se le examina de perfil, se ve que esti «ahuecado» en
su cara plantar, al paso que la dorsal presenta un relieve extraordinario ;
ademds, los dedos tienen la forma de «una garra», 4 consecuencia de su po-
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sicién en extensién forzada ; 4 pesar de esto, aiin son susceptibles de una ex-
tensién voluntaria bastante pronunciada, y entonces se colocan en hiper-ex-
tensién, tomando, como queda dicho, un aspecto parecido al de los atetdsi

cos. Estas deformidades son bilaterales y desaparecen parcialmente durante la
bi-pedestacién. 2

Se ignora por completo la causa de esta deformidad del pie, la retraccién
de los gemelos, que se ha indicado por la mayoria de los autores, no basta
para explicarlo, porque 4 su vez habria que buscar 4 ella misma una explica-
cién : aun cuando exista esa retraccion, no bastaria tampoco para esclarecer
el mecanismo en virtud del cual todas las partes fibrosas y dseas del pie parti-
cipan tan considerablemente de la deformidad.

Puede observarse, aunque mds rara vez, en las manos, una deformidad ana-
loga (Friedenreich).

La atrofiu muscular se presenta en algunos casos (Joffroy) en los segmentos
periféricos de los miembros (Dejerine) 6 en los misculos que rodean la escé-
pula y la pelvis. ]

La escoliosis bastante pronunciada se observa también en numerosos casos
de enfermedad de Friedreich ; pero, aun cuando puede aparecer en los prime-
ros perfodos esd desviacién del raquis, generalmente no se observa sino en un
estadio bastante avanzado; estd mds pronunciada en la regién dorsal, y 4 ve-
ces va acompafiada de lordosis lumbar.

Marcha de la enfermedad. — Lios distintos sintomas no empiezan siempre
con la misma sucesién en todos los enfermos, ni en todas las familias. Entre
los més prematuros deben citarse los trastornos de la progresién y la hiper-
extensién del dedo grueso del pie. Mds tarde, poco 4 poco y de una manera
insensible, hacen su aparicién los restantes sintomas. Para que en su mayor
parte hayan adquirido un desarrollo bastante grande, para que el cuadro cli-
nico de la enfermedad de Friedreich esté completo, tiene que transcurrir un
intervalo de tres 4 cinco afios desde el principio de los primeros fenémenos.
En algunos casos, el proceso morboso aumenta rdpidamente por la aparicién
de una enfermedad aguda intercurrente (Friedenreich) (1); esto es interesan-
te, porque se sabe que en la miopatia progresiva primitiva, que es también
una enfermedad hereditaria, puede observarse la misma influencia; esta ripida
agravacién parece que es ocasionada por la debilitacién del organismo, produ-
cida por la enfermedad aguda.

Cuando ya ha llegado el periodo de la enfermedad confirmada, el enfermo
no puede abandonar el lecho 4 causa del progreso de la ataxia de las extremi-
dades inferiores ; en este periodo, los trastornos de la motilidad de los miem-
bros superiores son tan manifiestos, que restringen considerablemente sus mo-
vimientos ; por lo tanto, hay imposibilidad de escribir, de coser, ete.

Pero aun cuando estén postrados en el lecho 6 en un asiento, estos enfermos
signen viviendo atin durante largos afios, y cuando llega la terminacién fatal,
no es debida generalmente 4 los progresos de esta afeccién de los centros ner-
viosos, sino casi siempre 4 una enfermedad intercurrente cualquiera.

. La enfermedad de Friedreich no termina nunca por curacién; es una afec-

(1) A. Friedenreich, Tt Tilfalde af hereditar Ataxi (Friedreich’s Sygdom). Hosp. Tid., 1891, 3 K
IX. 2, 3; Anal. in Neurolog. Centralblatt; 1892, p. 211. :
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cién de curso esencialmente progresivo, pero como queda dicho, éste es muy

Es de notar la hiper-
inica de Charcot, di-

Enferma de la cl

que padecia enfermedad de Friedreich y que presentaba un pie zambo doble de los mas pronunciados.

» 8obre todo de los primercs y la exagerada corvadura de la planta y del dorso de los pies. (

extension de los dedos

Fig. 117.—Pies de una joven
bujo de P. Rieher).

&
lento y aun puede ser prolongado por remisiones de mayor 6 menor dura-




