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SINDROME DE DAVIDENKOW. UNA NEUROPATIA PERIFERICA RARA
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Resumen

En 1939 Davidenkow describid un tipo de atrofia diferente y rara con un patrén predominante en

distribuciéon escapulo-peroneal. Algunos investigadores caracterizaron el sindrome como una va-

riante de la enfermedad de Charcot-Marie-Tooth; sin embargo, Davidenkow percibié que las manifestaciones
clinicas y de laboratorio no corroboraban exactamente esta hipétesis. Describimos el caso de una mujer de 39
afos, con cuadro clinico semejante al sindrome descrito por Davidenkow, presentando atrofia escapulo-peroneal.
Sus primeros sintomas comenzaron cuando tenia 24 afos, inicialmente con debilidad motora proximal en los
miembros superiores. No tenia historia familiar de miopatia o neuropatia y se excluyeron otros sindromes que
se podrian incluir entre los diagndsticos diferenciales mediante la realizacion de pruebas de mutacion genética,
ademas del examen fisico y electromiografia. EI amplio espectro de enfermedades neuromusculares a veces
dificulta su diagnéstico y debe ser siempre considerado en el diagndstico diferencial.

Palabras clave: sindrome de Davidenkow, sindrome escapulo-peroneal, amiotrofia escapulo-peroneal, atrofia
muscular proximal, atrofia neurogénica escépulo-peroneal

Abstract Davidenkow syndrome. A rare peripheral neuropathy. A different and rare type of atrophy with
a predominant pattern in scapulo-peroneal distribution was described by Davidenkow in 1939. The
syndrome was characterized by some researchers as a variant of Charcot-Marie-Tooth disease, however Davi-
denkow noticed that clinical and laboratorial manifestations did not corroborate exactly with this hypothesis. We
describe a case of a female patient, 39 years-old, clinical picture similar to the syndrome described by Davidenkow,
presenting scapulo-peroneal atrophy. Her first symptoms had appeared when she was 24, initially with proximal
motor weakness in the upper limbs. This patient did not have family history of myopathy or neuropathy. Several
tests were performed to exclude other syndromes that could be included in the differential diagnosis, by testing
gene mutation, in addition to the physical examination and electromyography. The large spectrum of neuromus-
cular diseases makes difficult the diagnosis of Davidenkow’s syndrome which always should be considered in
the differential diagnosis.

Key words: Davidenkow syndrome, scapuloperoneal syndrome, scapulo-peroneal amyotrophy, proximal muscle
atrophy, neurogenic scapuloperoneal atrophy

Davidenkow definié un tipo de atrofia muscular con
patron predominante escapuloperoneal, semejante a la
enfermedad de Charcot-Marie-Tooth (CMT)'. Sin em-
bargo, las manifestaciones clinicas y de laboratorio del
paciente no correspondian a esta enfermedad, asi que
se design6 como sindrome de Davidenkow (SD)'. En su
primera descripcion, Davidenkow solamente informd estos
nuevos hallazgos y, después, pocos investigadores han
usado dicho término para denominar esta enfermedad
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neuromuscular que afecta predominantemente los muiscu-
los escapulares y peroneos, es mas frecuente en mujeres
y puede o no presentar un patrén familiar.

Se presenta el caso de una paciente cuyas manifes-
taciones clinicas, hallazgos neurolégicos, electrofisio-
I6gicos e histoldgicos son compatibles con SD. Debido
a la escasez de informes debidamente investigados y
diagnosticados con SD comprobado, también se realiz6
una breve revision de la literatura sobre enfermedades
neuromusculares similares, discutiendo sus caracteristi-
cas principales.

Caso clinico

Una mujer de 39 afos consulté al Centro de Rehabilitacion
Integrada en febrero de 2010 por debilidad muscular progre-
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siva y asimétrica en los cuatro miembros, predominantemente
en la extremidad superior derecha, que comenzé 15 afios
atras. Durante ese periodo, no tuvo diagnéstico de certeza y
recibié tratamiento para el dolor y fisioterapia. Dos afos antes
padecié atrofia muscular progresiva y paralela de la cintura
escapular, con reciente empeoramiento. Anteriormente, se
hallaba saludable, no consumia alcohol, no fumaba ni tenia
habitos perniciosos. En la historia familiar (abuelos, padres,
hermanos o hijos) no se encontraron cuadros de miopatia,
neuropatia u otras afecciones, tales como diabetes, enferme-
dades autoinmunes o de la columna vertebral. En el examen
neurolégico se observé marcha laboriosa, especialmente
dificultad en la marcha calcanea y tendencia a la rotacion ex-
terna del miembro derecho inferior. Los hombros, pies (Fig.1)
y manos presentaban grave atrofia y se percibioé reduccién de
la fuerza muscular en los miembros superiores —grado Il del
Consejo de Investigacion Médica—, principalmente en el deltoi-
des, triceps, biceps y flexores de la mufieca, con predominio
en el lado derecho. Todos los grupos musculares del lado
izquierdo mostraron fuerza grado IV. El tono muscular y los
reflejos de los tendones profundos eran normales y simétricos.
Las coordinaciones axial y apendicular estaban preservadas.

No se observé el engrosamiento de los nervios periféricos.
Se percibié aumento de la sensibilidad dolorosa en el hemi-
cuerpo derecho, disminucién de sensibilidad de vibracién en
los miembros inferiores y pérdida de la nocién de posicion
del arco escarzano de los dedos de los pies, con predominio
derecho. La sensibilidad tactil y térmica estaban preservadas
y no hubo alteraciones en el examen de los nervios cranianos.

Se realiz6 una electroneuromiografia (ENMG) que reveld
falta de excitabilidad del potencial de accion motora en seg-
mentos distales, asociada a la reduccion de la extension de
potencial de accién motora en los nervios mediano derecho,
peroneo izquierdo vy tibial; no se obtuvo la medicién de ve-
locidad de conduccién sensitiva en los nervios examinados
—mediano, ulnar, radial y surales derechos e izquierdos—.
Este estudio sugiere polineuropatia motora y sensorial, pre-
dominantemente motora con un patrén axénico con senales
de evolucién crénica de reinervacion. Los niveles plasmaticos
de enzimas musculares como la creatinfosfoquinasa (valor de
referencia < 130 Ul/ml) y la aldolasa (valor de referencia < 7.0)
fueron normales (46 y 2.3, respectivamente).

Considerandose la situacion clinica de la polineuropatia,
se realiz6 la biopsia del biceps derecho y una evaluacién
histoquimica complementaria para la ATPasa de pH 4.6
9.4 r, beta-NADH-tetrazolio, esterasa no especifica, fosfata-
sa alcalina, Oil Red O, tricrémico de Gomori, hematoxilina/
eosina y cristal violeta con secciones de 8 micras de espesor
usando un criostato a -25 °C, que mostro fibras atréficas con
sefiales de denervacion, permitiendo el diagnéstico de una
neuropatia. Se realizé una evaluaciéon molecular para CMT,
buscando la delecién o duplicacion del gen PMP22 mediante
la técnica multiplex ligation-dependent probe amplification,
que resulté normal.

Se diagnosticé sindrome de Davidenkow. El tratamiento
con antidepresivos triciclicos (amitriptilina 50 mg diarios) re-
dujo sustancialmente la debilidad muscular y las alteraciones
sensitivas después de 3 meses de uso.

Discusion

Las neuropatias periféricas son enfermedades relativa-
mente comunes, pero el diagndstico diferencial entre sus
multiples tipos resulta dificil y laborioso. La manifestacion
clinica cardinal del SD es la debilidad escapulo-peroneal?.
Sin embargo, esta debilidad puede ser encontrada en
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Fig. 1.— Alteraciones morfoldgicas halladas en el examen fisi-
co. A: Atrofia de la cintura escapular derecha. B: Asimetria
y atrofia muscular del miembro superior derecho. C: Atrofia
muscular en el pie izquierdo (pie cavo)

otras neuropatias como la CMT, miopatia de Miyoshi,
enfermedad de Dejerine-Sottas y otras®, que tienen en
comun una disminucién de velocidad de conduccion
nerviosa en el ENMG?2.

Hay divergencia entre su nomenclatura y clasificacion.
Davidenkow sostuvo inicialmente que el sindrome era
un tipo de CMT, pero tras algunos afos concluyé que, si
bien es una entidad independiente, se asemeja mas a la
enfermedad de Dejerine-Sottas*.

La Figura puede verse en color en (www.medicinabuenosaires.com)



SINDROME DE DAVIDENKOW

La CMT es una neuropatia hereditaria motora sensiti-
va que presenta diversos tipos, el mas comun es el tipo
1A. Se caracteriza por debilidad, atrofia de los musculos
distales y pérdida de sensibilidad que evoluciona muy
lentamente y esta asociada a pie cavo®; generalmente
comienza en la nifez®. A pesar de tener un rango de
transmision genética amplio (autosémica dominante,
autosomica recesiva o vinculada al cromosoma X), en la
mayoria de los casos ocurre debido a una duplicacion en
el cromosoma 17p, gen PMP227.

Otra neuropatia que se debe considerar en el diagnds-
tico diferencial es la enfermedad de Dejerine-Sottas, tam-
bién conocida como neuropatia intersticial hipertréfica®.
Esta es aun mas rara que la CMT y aparece en la niflez
como una debilidad progresiva, pérdida de sensibilidad en
los miembros inferiores, frecuentemente evolucionando a
la necesidad del uso de silla de ruedas®. Generalmente la
velocidad de conduccion nerviosa® es menor de 12 m/s
(en este caso la velocidad variaba entre 48 y 54 m/s entre
los diversos nervios periféricos analizados). La debilidad
muscular progresa mas rapidamente que la de CMT.
Generalmente ambas neuropatias afectan al nervio facial®.

La distrofia de Miyoshi es una condicion rara, que se
describi¢ inicialmente en Japén'°. Presenta una herencia
autosomica recesiva, ocurre principalmente en familias
que tienen matrimonios consanguineos'®. Se caracteriza
por comenzar con debilidad y atrofia muscular y, a ve-
ces, exclusivamente en los musculos posteriores de los
miembros inferiores, con atrofia grave del gastrocnemio
y tiene un patrén de evolucion lento. Recientemente se
registré que, relacionada a esta distrofia, hay una altera-
cién genética del cromosoma 2p12-14''. Esta enfermedad
evoluciona con altos niveles de creatinfosfoquinasa y
una notable disminucion de los niveles de disferlina, que
es uno de los componentes de la membrana de la fibra
muscular''.

La enferma que describimos no presentaba ningun
patrén de herencia genética, asi que es probable que
esta sea una enfermedad esporadica. Asimismo, es
poco probable la presencia de las otras enfermedades
mencionadas anteriormente. Al igual que el ENMG, la
evaluacion histopatoldgica no revelé el patron de mio-
patia. Corroborando la descripcion inicial realizada por
Davidenkow, esta enfermedad tiene sus manifestaciones
clinicas durante la vida adulta'. Los analisis electrofisiol6-
gicos e histologicos también confirmaron la hipétesis que
la evolucion y los hallazgos del examen fisico no estaban
de acuerdo con otras neuropatias comunes. Ademas, en
este caso no se requirié la biopsia de los nervios para
establecer el diagndstico de sindrome de Davidenkow,
ya que la biopsia muscular y el estudio genético fueron
suficientes para el diagnéstico.
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El tratamiento del SD busca la reduccion de sintomas.
Su prondstico y evolucion es variable, es una enfermedad
neurodegenerativa para la cual no hay una terapia efectiva
que permita revertir el déficit anterior. Los medicamentos
que mas se evaluaron para el tratamiento sintomatico son
los antidepresivos triciclicos, especialmente la amitriptili-
naz°, asociada a la rehabilitacion fisica. En este caso, se
utilizé un antidepresivo triciclico y la rehabilitacién, con
mejora significativa de los sintomas.

El amplio espectro de enfermedades musculares con
una participacion variable de diversos grupos de mus-
culos puede dificultar el diagndstico etioldgico preciso.
La ausencia de herencia, asociada a los sintomas de
la edad adulta que son compatibles con la definicién de
Davidenkow, y el andlisis histopatolégico, son factores
determinantes para el diagnéstico de SD.

Conflicto de intereses: Ninguno para declarar

Bibliografia

1. Schwartz MS, Swash M. Scapuloperoneal atrophy with
sensory involvement: Davidenkow’s syndrome. J Neurol
Neurosurg Psychiatry 1975; 38: 1063-7.

2. Ricker K, Mertens HG, Schimirig Schimrigk K. The neuro-
genic scapulo-peroneal syndrome. Eur Neurol 1968; 1:
257-74.

3. Amici SA, Dunn WA Jr, Murphy AJ, et al. Peripheral myelin
protein 22 is in complex with alpha6beta4 integrin, and its
absence alters the Schwann cell basal lamina. J Neurosci
2006; 26: 1179-89.

4. Kazakov V. What is Davidenkov’s scapuloperoneal amyot-
rophy: is it a myopathic entity or a neurogenic syndrome?
What was Davidenkov’s opinion concerning this knotty
problem? Neuromuscul Disord 2003; 13: 91-2.

5. Maranho DAC, Volpon JB. Pé cavo adquirido na doenga de
Charcot-Marie-Tooth. Rev Bras Ortop 2009; 44: 479-86.

6. Berciano J, Sevilla T, Casasnovas C, et al. Guia diag-
ndstica en el paciente con enfermedad de Charcot-Marie-
Tooth. Neurologia 2012; 27: 169-78.

7. Verhamme C, van Schaik IN, Koelman JH, de Haan RJ,
de Visser M. The natural history of Charcot—-Marie-Tooth
type 1A in adults: a 5-year follow-up study. Brain 2009;
132: 3252-62.

8. Marinho JL, Alonso Nieto JL, Calore EE. Dejerine-Sottas
disease: a case report. Sao Paulo Med J 2003; 121:
207-9.

9. Gabreéls-Festen A. Dejerine-Sottas syndrome grown to
maturity: overview of genetic and morphological hetero-
geneity and follow-up of 25 patients. J Anat 2002; 200:
341-56.

10. Soares CN, de Freitas MR, Nascimento OJ, da Silva LF,
de Freitas AR, Werneck LC. Myopathy of distal lower
limbs: the clinical variant of Miyoshi. Arq Neuropsiquiatr
2003; 61: 946-9.

11. Bejaoui K, Hirabayashi K, Hentati F, et al. Linkage of
Miyoshi myopathy (distal autosomal recessive muscular
dystrophy) locus to chromosome 2p12-14. Neurology
1995; 45: 768-72.



