ATROFIA HEMIFACIAL PROGRESIVA (*)

Por
L. BArRrAQUER-BoORDAY

Clinica Universitaria de Patologia (eneral
Fscuela de Newrologia del. Hospital de la
Santa Crus v San FPablo (Barcelona)

Vamos a cenirnos en esta breve nota a la exposicion sucinta de
un caso de atrolia hemifacial progresiva, tipo Romberg, que presen-
taba en su cuadro clinice ciertos detalles particulares v en la que

e

pudo verificarse el examen electromiografice de los musculos lfacta-
les. No pretendemos, por tanto, desbrozar toda la fronda semiolé-
aica (ue tejen las posibles variantes clinicas -de esta afeccion y aumn
menos adentrarnos en les arduos problemas que su etiopatogenia
plantea. El lector verad revisadas estas cuestiones en el trabajo de
R. Wartenberg (1945), que contiene, por otra parte, abundante bi-
hhografia, Citaremeos, si, como aportacion nacional al tema, el ar-
ticulo publicado en 1929 por L. Barraquer-Ferré, en el cual se abor-
dan principalmente problemas chinicos v de diagnostico diferencial.

lLa observacion a la cual queremos referirnos hoy es la siguiente

C. L. R., de treinta y siete anios, soltera, natural de Cartagena,

acude a Barcelona en noviembre de 1952 para consultar con el doc-
tor José 1. Barraquer-Moner acerca de unos trastornos oculares (uc
presenta en el globo izquierdo, trastornos consecutivos a una atrofia
hemifacial de dicho lado, por cuya atrofia dicho colega la envia a
nuestra censulta, adonde acude el 12 de noviembre.

Afirma la paciente que aprecid por primera’ vez su asimetria fa-
cial, entonces ligerisima, a los diecisiete anos, mirandose a un espejo
de tres lunas, donde tuve ocasion de comprobar la diferencia entre

Yy Comunicacion presentada @ 1o Beunidon Anuid ordinaria de 1l Rociedasd Espa-
Hoia de - Neutelogly (Baroeiuhy) |
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el aspecto de sus dos hemiiacies. Poco tiempo antes habia pasado un
proceso nfectivo gastromtestinal de naturaleza no precisada.

Desde entences, lentisimamente, en veinte anes, ha ide estable-
ciendose su cuadro actual.

Hoy dia es superlativo el grado de su atrofia hemifacial izquier-
da, como puede apreciarse en las totografias adjuntas (figs. 1 v 2
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lLa electividad por la grasa v el tejido celular subcutaneo subravan

los trazos propios que suelen caracterizar a esta afeccion. £l grosor
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de los musculos estd también netoriamente disminuido. El aspecto
de la piel, en cambio, es practicamente normal.

Niega trastornos de la sudoracion.

Atfirma sentir alguna vez, muy rara vez, una parestesia profunda
en la hemicara izquierda, que ella refiere como de “frio de hueso”
No se encuentran anomalias importantes del ciclo menstrual.

"

Niega haber suirido enfermedades de cierta importancia, aparte
¢l periodo infectivo gastromtestinal senalado.

Nunca ha sufrido accesos convulsivos.

No ha sufrido ni sufre ninguna artropatia.

En la exploracion se aprecia que la fuerza muscular esta bien con-
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servada en el Jado izquierdo de la cara, mncluso de modo a primera
vista sorprendente. Arruga la frente, se opone bien a que los parpa-
dos izquierdos sean abiertos forzadamente luego de oclurios, etc

o

S
[l reflejo del orbicular de los parpados es de viveza ¢ intensidad
normales.

[Los msculos faciales 1zquierdos reaccionan pertfectamente bhien,

como va es clasicamente conocide en esta aleccion. al estunulo fa-

W

IE1 resto de la exploracion neurologica habitual arroja un resul-
tado estrictamente normal.
Llama, en canibio, la atencion el hecho de que las extremidades

ianihﬁr{jlas-; participen en el pProceso atrotico hemislateral, 1.a enferma
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mas aparente resulta la asimetria consigutente,
Midiendo los perimetros encontramos ;

Braze derecho, 25,8 c¢m.; brazo 1zquierdo, 25,2 cm.

Antebrazo dereche, 22 amn.; antebrazo izquerdo, 21 cm.

e
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Muslo derecho, (a 13 cm. por encima de la rétula): 43 cm.; mus-

lo 1zquierdo, 3¢ cm.
Pierna derecha, 33 cm.: pierna izquierda, 32,8 cm.
- kEn el tercio interior del muslo 1zquierdo es donde es mas visible
y acentuado el proceso atréfico (fig. 3).
No existe escolisis, asimetria mamaria ni otra anomalia por parte
del tronco. |
Unas radiogratias de frente y en posicion de Hitz de la cabeza

indican pequenos elementos de asimetria Gsea a expensas de una li-
gera atrolia de ciertas partes del lado izquierdo. Pero las imagenes

resultaron poco brillantes para ser reproducidas, en parte por estar
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£l tercio mberior del masle izquierda es donde
8 JEas visible v oaeenduado el pragess alealieo

igeramente mchinada la cabeza en los clichés. En una radio de per-

til de craneo no se aprecia nada de particular.

Por el examen clinico detenido el paladar éseo parece mas estre-
cho a izquierda que a derecha. Y existe una indudable hipotrofia de
la lengua a izquierda, sin fibrilaciones ni paresia.

Sus trastornos oculares se iniciaron en 1936,

Actualmente aqueja molestias en la vision con el ojo izquierdo,
con percepeion de cuerpos extrafios, como una madeja, que se mueve,
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estacionandose generalmente hacia el punto de fijacion. La vision
con el ojo 1zquierdo es globalmente nubosa.

Lagrimeo del ojo izquierdo.

Desde hace unos meses diplopia en la mirada lateral a izquierda.
que va en aumento. Hoy dia ve dobles todos los objetos situados en
la mitad 1zquierda del campo de la mirada.

El examen oftalimologico (doctor Jos¢ I. Barraquer-Moner) de-
nota :

O.D. V=140"—2,25 — 6,50 = 03 num. 1.

0. 1. V=02—1,50= 02 num. 2.

Camipos visuales, normales.

Miosis izquierda. Anisocoria, por tanto.

Motilidad ocular mtrinseca normal.

Motilidad ocular extrinseca: hmutada la abduccion en ojo
quierdo.
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potogralla que permile apreciar con
delalle ias lesiones cerlires

Enottalmia izquierda. El globo ocular de-este lado se encuentra
incarcerado en la orbita, siendo totalmente mposible desplazarlo la-
teral o verticalmente.

Surcos palpebrales supraorbitario e infraorbitario sumamente
marcados. Parpados extraordinariamente adelgazados, existiendo en-
tropion del parpado inferior que determina una queratitis en la parte
inferior de la cornea, causa de la disnunucion de la agudeza visual.
Dicho entropion estd motivade por la falta de apoyo del borde cihar
consecutiva a la enoftalmia.
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lLas fotografias adjuntas (figs. 5) permiten apreciar con de-

L

enoitalimia puede verse tam-

L-

-
-

o
talle las lesiones oculares descritas 1.a

bien en las figuras 1 vy 2.

A pesar de las condiciones existentes, el cierre de la hendidura
palpebral es bueno.

Se ntervino quirurgicamente el entropion {doctor Jose |. Darra-

&
L

quer-Moner) con la técnica de Marin Amat. con resultado innie-

o

diato sastistactorio, miciandose el reereso de la queratitis v 1€ 0-
rando la vision. | |

LLos doctores Samso-Dies v Vila-Bado llevaron a cabo el estudio
electroencetalogratico v electronnogratico del caso. Del primero cabe
decir que dio un resultado estrictamente dentro de los Tmites de la

0
normalhdad, no observandose asimetria ninguna, ni tampoco ningu-
na anomaha en las derivaciones hasales, que fueron cuidadosamente

=

fia detecto unos potenciales indenticos en

tomadas, La electromiogre
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Lesiones gemares (ue puardey zlﬁ:i’-—t‘*-{‘i:n'r-'::' roq o detiatle
los musculos taciales de une y otro lade, corroborando asi los resul-
tados del clasico electrodiagnostico de estimulacion,
Consideramos que algunes puntos de la observacion referida me-
recenn un breve comentario.
En primer lugar, debe destacarse la intensidad del proceso atro-
fiante facial hemuilateral izquierdo, que para la grasa vy tejido sub-
cutaneo alcanza los grados mas extremos.
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En seeundo lugar, merece subrayarse la presencia de importan-
tes complicaciones oculares que fueron, en realidad, las que levaron
a la enferma a Barcelona. la queratitis se explica bien por el en-
tropion.

En la revision de Wartenbery se encuentran citades algunos po-
cos casos de complicaciones mflamatorias ocularves. Junto con ello
restilta interesante transcribir el criterio general de este autor de que
los fenomenos intlamatorios locales que pueden acompanar a la atro-
fia hemifacial progresiva serian facilitados por la existencia de un
distrofismo regional dependiente del trastorno trotico vegetative cau-
sante de la atrofia. Aunque no pedenios dar a este criterio de War-

T-!"

tenberg la validez practicamente universal v absoluta que ¢l le da,

s1 consideramos muy nteresante el tomarlo en cousideracion en ca-
sos como el presente.

Especial mencion requiere la intensa nuosis (ue en su 0jo 1zquier-

do presentaba la enferma, miosis acompanada de extraordinaria enot-
talmia. como hemos dicho va, v tambien, anadiremos, de crerta dis-

mmucion de fa hendidura palpebral. FEstos hechos encuentran una
explicacion verosimil, en parte, por la atrefia del tejido graso, v en
parte, la miosis, por la existencia de la queratitis. Pero debemos re-

1

cordar aquil que en algunos casos de atrotia henntacial ha sido des-
crito un smdrome de 1. Bernard-Honer ipsilateral, por ejemplo. en

la observacion de Mollaret (1932). LLn el momento en que vimos a

la enferma resultaba mmpesible discernir hasta que punto un cuadro

oculo-simpatico paralitico, paralelo al preceso distrofico vegetativo,

podia ser parcialmente responsable de los citados detalles semiolo-
21C0S. _

Una aportacion mteresante en nuestro caso es, como se ha di-
cho, la normalidad del electromiograma en los propios musculos
atectados por el proceso.

Como hemos visto, tambien era normal ¢l trazado electroenceta-
lografico. A este proposito puede recordarse la observacion de Ala-
jouanine, Darbizet v Remond (1940), ¢n la cual mediante esta tec-
nica de registro hioeléctrico se recogieron interesantes anomalias. Se
trataba de un caso de atrofia hemifacial derecha asociada a epilep-
sia (de lo que existen otros ejemplos en la literatura) y a trastornos
psiquicos. Mediante el electroencetalograma se constato, por una parte,
la existencia de un sulrinnento cerebral muy acusado en la mitad
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atterior o tres cuartes anteriores del encetalo, v, por otra parte,
perturbaciones irritativas de tipo epileptico locahizadas en el hemis-
terio derecho. En este caso existia una atrotia cerebral hemilateral
derecha.

Queda fmalmente el importante aspecto de la extension de la
atrofia a las extrenndades homolaterales, detalle que aprecitameos por
vez primera entre el numero algo importante de casos de esta atec-
cion recogidos en los ficheros de nuestra Kscuela. Velviendo nue-
vamente a la revision de Wartenberg, diremos que también se citan
en ella algunos casos con alectacion atrofiante hemilateral cervical,
del hombro, del tronco v de una o ambas extremidades. Pero el hecho

perimanece” muy nfrecuente v ello presta a nuestra observacion de

-

hov su caracteristica mas acusada.

Digamos de paso que la ausencia de cualquier artropatia, etc.,
permitia apartar la suposicion de una atrofia hemilateral generaliza-
da tipo Barraquer-Roviralta (1923).

Wartenherg especula sobre la idea de unes hipoteticos centros
cerebrales que mtegrarian el trofismo de ambas mitades del cuerpo.
lin la atrofia hemifacial progresiva ecurriria un fallo de la funcion
usionadora de tales centros. Este proceso podria ser denominado,
dice Wartenberg, “esquizotrefia sagittalis™. Para este mismo autor
puede suponerse que el escalon patoenético fundamental radica a ni-
vel de los centros trofices hipotalamicos, cuyo fracaso, cuya claudi-
cacion, condicionaria una liberacion del simpatico segmentario, a su
vez origen directo del proceso atrofiante. l.a lesién hipotalamica se-
ria heredodegenerativa, abilotrofica, en la inmensa mayoria de los ca-
sos, pudiendo ser en otros de origen encefalitico.

Para Julius Bauer (1940), la existencia de un proceso simpatico
endogeno, degenerativo, no agota el razonamiento etiopatogénico dc
la atrofia hemifacial progresiva. Este autor sugiere la existencia de
un dactor cooperante que no seria otre sino una suerte de inferio-
ridad bioldgica hemilateral del cuerpo, la cual, segtin él postula, ten-
dria su.origen en una “mutacion somatica” ocurrida en los primeros
estadios de la division celular embrionaria.

Por otra parte, para Bauer resulta aventurada la afirmacion de
Wartenberg calificando de hiperfuncion ¢l trastorno tréfico vegeta-
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tivo causante de la atrofia hemifacial. Segun el, conocemos . dema-
siaddo poco la naturaleza de las mitluencias trotficas ejercidas por el
simpatico para aplicar en este terreno los conceptos de hiperfuncion
v de hipotuncion.

Anadiremos e paso que, desde luego, aquellos casos en los que
la atrotia hemuitacial se acompana de smdrome de 1. Bernard-Hor-
ner depondrian de un modo v otro en contra de la citada lapotess
de Wartenbery, pero es preciso anadir que se encuentran tambien en
la literatura, v seguramente en numero mucho mavor, casos de atro-
tia hemitacial en los que, como en el del propio Bauer, coexiste una
nudriasis homolateral.

Diremos tambien que Bauer adnute la existencia de casos de atro-
fia hemifacial progresiva causades por lesiones del sumpatico peri-
lerico cervical, no por trastornos diencefalicos. Para este autor hay
suticientes ejemplos en la literatura para apovar decididamente el
criterio de que la atrotia henmitacial puede resultar de lesiones del

simpatico a cualquier nivel de su curso, desde los centros diencefa-
licos hasta su distribucion periterica. ”

Anadiremos aun que en el caso veferido por el propio Bauer,

~aparte de una esclerodernna diseminada v de calambres musculares,
de dificil explicacion patogenetica, v de ciertas anomalias menores,

’

coexistla con la atrotia henutacial una higera atrotia hemiiateral de

las extrenmudades, en ¢l sentido de un menor grosor de las nusmas.
Alajouanine v cols., basandose e¢n la asociacion de atrofia hemi-
facial a atrofia cerebral homolateral, situan este proceso dentro del
cuacdro de las neurodistrotias de origen central,
Terminaremos la presente nota atirmando que creemos preferi-
hle la denominacion de atrofia hemufacial a ia de hennmatrotia facial,
(que clasicamente ha venido usandose. Aunque esta nueva denomina-

ciom ha sido sugerida por Wartenberg (comunicacion personal a Ba-
rraquer-Ferre), es quiza utihizada aqui por primera vez. (Per " Rev, (L

ILspanola ™, 249, 4, XLVIII).

#
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Lo vilaming B como curafica del dolor en la newralgia del (rigéeminoe,
Flelds, Hoff., “Neurologv™, 2. 81, 1452, [6106.833.]

3 Fome W

La curacion de la neureopaltin de la anemia perniciosa por [a adininis-
lracion de vitamina B2, sugiere su empleo en otras perturbaclones ner-
vigsas, Se hallo que, efectivamente, quilaba ¢l dolor de las neurilis pe-
viforicas wleoholicas, diabéticas, pero fracaso en las neuralgias del iri-
COMTING.

Sin embargo, cuando =e pogeyeron soluciones de gran polencia v con-
cenlracion se ensanvo ofra vez la fevapéutica en 13 casos, Los primerog seis
enfermos recibieron 1.000 microgramos bi o [vimestralmente durante
cuatro a ocho semanas. Bl dolor fué marcadamente reducido en la pri-
mera semana, por 1o general, despucs de la segunda inyecclon. En olros,
el dolor se convirlid en pareglesia, la cual desaparerio ulleriormente, 83
hien resistio baslante al tratamienlo,

Fn olros enfermos, para evifar reeidivas o la persistencia de la pa-
restesia, se conlinud, v con gran éxifo, durante dicz dias con invecciones
chiarias a pesar de la mejoria inicial.

Después de un ano de experiencia con tales masivag dosis de vilami-
na B, cabe decir que ofrece promieledoras esperanzas para el rapido ali-
vio de los mias desagradables aspeclos del dolor v de la secundaria pares-
tesia de Ltipo causdigico que lo recmplaza, en fas neuralgias el trigéning
7. Galvez, ("B, Med., Inl.”. 8832.)

—— e e e e — . o . i

Para cavtdades proporedos —Lewis Blass aconseja, daranle la prepa-
racion de una cavidad, humedecerla a intervalos eon la siguiente mixtura:
BOROL sux ss nim w87 B85 die 955 555 wdn o 66 84 00
Cloroformo .. ... .. .. 0 0 . . . ... 8.00

Fseneia de elavo .. . 200

La referida medicacion es para prevenir la hiperemia pulpar gue suel:
nroducirse sietnipre por la africeion de la fresa sobre la dentina. (por
“NVenz, Od.”, LV, 47
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