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LEUCODISTROFIAS. Enfermedad de Alexander

DESCRIPCION:

La enfermedad dE Alexander, huérfana entre las enfermedades raras, no
representa estadisticamente nada: 1/100. 000 nacimientos. Nada permite
afirmar como se transmite esta enfermedad. El investigador inglés Michael
Baraitser piensa que hay una oportunidad sobre dos para que la enfermedad
sea autosomica recesiva. Considera que los hermanos y hermanas de un nifio
enfermo tendran alrededor un 90% de oportunidades de no ser afectado.

SINTOMAS:

En 1949, Alexander informaba del caso de un muchacho que tiene un rapido
aumento del volumen de la cabeza, una hidrocefalia, y un retraso de
desarrollo. Se muri¢ a la edad de 15 meses, después de una enfermedad que
duré ocho meses. En la autopsia, se puso de relieve un gran nimero de
cuerpos homogéneos, llamados a dia de hoy "fiboras de Rosenthal". Durante
los veinte afios siguientes aparecieron raros casos esporadicos. En 1976, el
equipo del Dr. Russo divide la enfermedad en tres subgrupos, en funcién de la
edad del enfermo.

En las formas infantiles, el nifio presenta una cabeza anormalmente grande
(macrocefalia y/o hidrocefalis), con un retraso psicomotor, una regresion
psiquica y crisis convulsivas. Los resultados clinicos, radiolégicos y
patolégicos encontrados en diez nifios afectados por enfermedad de
Alexander, probada histolégicamente, confirman la existencia de este
subgrupo clinico.

En las formas juveniles, la enfermedad se instala entre los 7 y 14 afios, con
sefales bulbares predominantes, una quadriparepsia espastica y ataxia. El
estado mental sigue siendo intacto.

En las formas adultas, esta enfermedad se asemeja a una esclerosis
multiple.
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