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T SINDROME DE STURGE-WEBER nombre. Se trataba de una nifia de seis afiog

la que coincidian un angioma créneo-faci:il
anomalias oculares y crisis de movimientos g i!
leptoides que afectaban a la extremidaq Supe:
rior opuesta al angioma, y las cuales, segiin
STURGE (y en ello estriba su gran méritg), eran
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Se conoce con el nombre de facomatosis (de
facos — marca de nacimiento) un conjunto de
sindromes neurocutaneos que tienen una evi-
dente raiz congénita y se caracterizan por afec-
tar al encéfalo, piel y ojo de una manera domi-
nante. Entre ellos, tienen un relieve especial los
siguientes:

a) La enfermedad de Bourneville o escle-
rosis tuberosa.

b) La enfermedad de Recklinhausen o neu-
rofibromatosis.

¢) La enfermedad de Hippel-Lindau o an-
giomatosis retino-encefélica.

d) La enfermedad de Sturge-Weber o an-
giomatosis encéfalo-trigeminal,

De todos estos cuadros, indudablemente muy
raros, hemos conseguido recoger ejemplos que,
Dios mediante, serian la base de un futuro es-
tudio de conjunto sobre el problema general de
las facomatosis. En este trabajo nos vamos a
referir exclusivamente al sindrome de Sturge-
Weber, posiblemente el mas frecuente en la
practica entre los citados.

Siempre he creido que no puede considerarse
como un derroche censurable el tiempo que se
pierde en conocer la historia de las enfermeda-
des, vy ello por dos razones: la primera, porque
representa el mas justo homenaje al esfuerzo
de los que con su trabajo contribuyeron al pro-
greso de la Medicina, y la segunda, porque ese
estudio acierta a preparar el espiritu para en-
tender y recordar mejor los aspectos practicos,
supuestamente mas interesantes del tema. Por
estas razones, iniciamos el trabajo sobre el
poco conocido sindrome de Sturge-Weber con
un repaso de las distintas etapas que marcan
su desarrollo.

Aunque hay quien afirma que fué SCHIRMER
el que describi6 en 1860 el primer caso de este
proceso, es evidentemente STURGE, en 1879,
quien publica el primer estudio completo sobre
el cuadro clinico que habia de inmortalizar su

debidas a una lesion encefélica semejante 3 |
cutinea. En 1906, CUSHING estudia tres €asos
similares; en sendas intervenciones quirtirgi.
cas, cuya audacia nos estremece hoy, compruye.
ba el aumento de la vascularizacion del crineg
y de la duramadre subyacente al nevi vascylar
facial. Insiste C‘l_.'Sl[I.\‘ﬂ en la localizacién sobye
la zona del trigémino de las citadas anomalias
WEEBER, en 1922, describe un nuevo caso aque-
jado de hemiplejia y hemiatrofia, unidas g
nevi vascular facial, y diversas anomalias ooy
lares. En la radiografia se comprueba la mayor
opacidad de la mitad craneal opuesta a la he
miplejia. Unos anos mas tarde (1€28), la radio-
grafia del enfermo demuestra las calcificacio
nes intracraneales, que tan peculiares son de
esta enfermedad, y que ya en otros casos ha
bian comprobado DiMITRI 1923) y MARQUE
(1927). Los estudios histolégicos de KALISCHER
WissING y BRusHFIELD y WYATT ponen de re
lieve la localizacion dominante de las alters
ciones vasculares y de las consiguientes calcifi
caciones en la leptomeninge. En 1934, KrasBe
estudia magistralmente cinco casos, sefialando

que las calcificaciones que se habian localizado |

en la leptomeninge estan situadas en la propia

corteza cerebral y su aspecto curvo, tan tipico |

corresponde a los depésitos calcicos en las ¢ir
cunvoluciones y no, como se decia, a vasos i
pregnados de calcio en el angioma que invad
la meninge.

Estas son las principales etapas que marci
la historia de nuestros conocimientos acert
del sindrome de Sturge-Weber; ellas nos nk-
cian, en gran parte, en las caracteristicas cli-
nicas y anatémicas del mismo, sobre las que
posteriormente recaeremos; pero antes vamos
a exponer abreviadamente nuestros casos.
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Observaciéon I.
cimiento presenta una mancha vinosa plana,
por la mitad derecha de la frente, cara y cu
més pequefia, estd situada sobre la region Prév
Hace un afio se han iniciado unas crisis EP"épn?sma
escasa duracién, que atacan el brazo derecho € norsf'
tipicamente jacksoniana, y se acompafan de_‘?" ak
ciones de la musculatura de la cara que mumﬁpﬂﬁ
gesticulacién dramética. Durante unas horas t:- No
del ataque, apenas mueve la extremidad afeca A
pierde el conocimiento ni tiene emision involuntt sy
heces y orina, Entre las crisis, la nifia estd
desarrollo fisico e intelectual es normal ¥
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nos Sanos. [In tio materno presenta un angioma
her-ma pro sin otras consecuencias aparte las estéticas.
”ml'.ﬁp]m-mum cliniea no ofrece otras alteraciones que
‘I)“ jomas ¥ la pres neia de un soplo rudo, ausculta-
oS ange] foco mitral, de la méaxima intensidad. A ra-
ble P{} corazon globoso y pulmon normal, El examen
{?:3];“'0}6,(_‘7;'{'[; demuestra una ”1“{,"2!““)!'”"{1 con aumento
arizacién de la retina en el ojo derecho (doc-
Radiografia de craneo, normal, Vista seis
s¢ mantiene en buena situacién con una
iconvulsivante, pero su desarrollo es in-
nifios de su edad y su avance escolar

.‘]p la Ua.‘i(!lllh
1or )]_-\PIFTRI:.' .
giios desSpucs
[erapé"fit‘“ ant
erior al de otros
m“}r mu_’r}'lih': b

opservacion IT. Mujer de veinie afios, que desde
pace diez viene sufriendo unos i!??l[’]“l".“' Iu-u-nlim'-»s g
afectan la pierna ¥ el brazo mquu-r'cttm. Suclen comen-
gar con una sensacion ~it.- .hr)l'l’ﬂlj_‘;nl'u que va seguida a
los pocas minutos a[.-_.h-}:;hu!n.d del h]_'n?.r: v de la pierna,
que en alguna ocasion se ha extendido a la cara, y en
n'stns casos sufre un mareo que en ocasiones le hizo
y acompanado d confusién de ideas y cefalea pos-

cae gt :
‘on antiepilépticos sin resultado,

wrior, Ha sido tratada ¢
gys facultades intelectuales, no muy desarrolladas cier-
glin los familiares, merma

sufrido, s

tgmente, NO han
erave en el curso de la enfermedad. Antecedentes per-
;.ma]l.g y familiares sin interes,

En la exploracion se aprecia un extenso angioma pla-
no que Se extiende por la frente, ojo y mejilla derechos,
invadiendo el paladar y la cara interna de la mej
Log 0jos sen normales y el examen del oculista solo
revela una vascularizacién mayor de la retina derecha
La pierna y brazo izquierdos estan claramente menos
jesarrollados y los reflejos tendinosos son algo mas vi-
vos, AUNQUe NO S¢ CONSiguen Signos piramidales ni clo-
s, En la radiografia del craneo se demuestra un area
e caleificaciones lineales, en empalizada, asentada so-
bre la regién parietal derecha.

Observacion T11. Nifio de trece meses, que cuando
tenia seis comienza con movimientos clénicos del bra-
20 y pierna dercchos acompanados de pérdida de cono-
simiento y palidez, llegando a desaparecer durante
el color rojo mancha facial: al mismo

108

vinoso de su

Fig. 1

L;ﬁ;ﬂp}? ?I'L"‘*f‘m-ubn desviacion conjugada de cara y de
acia el lado izquierdo. A partir del primer ata-
?;L::éfuo f‘?“' muy violento, n._:t_an que no mueve ml.'" "].
beszo ii IJII'.'I.'II:A derechos, iltlllZ_iilqu_} de preferencia el
['ﬂl‘dinad%l:“_dn' v }Jl'vﬂ(‘ntg 1‘.110\'1:}'1-“111{15:. reptantes e in-
Y medio de la mano, mas intensos en los L_h-fins indice
geneia;?z'afﬂt‘sh'ru.u'nwntv le han dado varios ataques
8 defecty ‘T-“ ¥ otros de _ttpu hemilateral. Su e.lc.'-;:ll‘rnlln
pmhunciadﬂf‘” ¥ no se tiene sentado ni de pic, no ha
B Padrph 1:.:31‘54‘”:1;1 palabra y no tlf-nv ningtin Llll“ﬂ%['.
gidn Hh'ltea,p esenta un extenso angioma plano en re-
Va gle:: f"‘l-’llm'_a:-i(m, aparte del retraso ;.;'uum‘q'l al quoe
98 aludido, destaca la presencia en region naso-

CLINICAS 36

orbito-fronto-parietal izquierda de una mancha de color
rojo claro y ligera paresia del facial derecho, Disminu-
cibn de movimientos ¢ hipertonia de las extremidades
derechas, manrteniendo la pierna casi siempre en fle-
xién, No se puede apreciar si tiene Babinsky o simila«
res, Radiografia de crdneo, normal

11

Los factores etiolégicos y patogénicos del
sindrome de Sturge-Weber son conocidos s0lo
en parte. Parece indudable su caracter congeé-
nito, aungue el factor hereditario no aparezca
muy claro, en opinién de algunos autores. En
mis casos, la presencia de angiomas se daba en
miembros de la familia vinculados con el enfer-
mo por un parentesco de primer grado. En al-
gunos casos de otros autores se encuentra en
los familiares malformaciones que forman par-
te del sindrome, sin que éste se desarrolle de
una manera completa. Estos hechos, juntamen-
te con el propio aspecto anatomopatologico del
sindrome, son argumentos de gran fuerza en
favor de la tesis que considera al Sturge-We-
ber como una malformacién embrionaria. A
ellos se unen los trabajos de SABIN y STREETER,
seglin los cuales en el desarrollo de los vasos
cerebrales deben admitirse cinco fases:

i) Establecimiento de un plexo vascular
primitivo.

b) Diferenciacion del mismo dentro de los
circuitos circulatorios.

¢) Parcelacién del mismo en tres sistemas
para el cuero cabelludo, la duramadre ¥y la pia-
aracnoides,

d) Reajuste de los vasos al desarrollo de
las estructuras de la cabeza.

¢) Formacion de los vasos maduros.

El trastorno que origina el sindrome que nos
ocupa se produce en algin momento de la ter-
cera fase del desarrollo vascular. Estos estu-
dios permiten comprender la coincidencia de
relaciones de los angiomas cutaneos y los intra-
craneales.

El estudio anatémico del sindrome de Sturge-
Weber pone de relieve la presencia del nevi
craneo-facial y junto a él una a veces muy ex-
tensa angiomatosis de las leptomeninges, dura,
eraneo y corteza cerebral, concluyendo VAN Bo-
GAERT por afirmar que el citado proceso es en
esencia una angiomatosis cutaneo-meningea a
la que se asocia en bastantes casos la angioma-
tosis cerebral. Junto a las alteraciones vascu-
lares se encuentran marcadas modificaciones
de la estructura cerebral, apareciendo la corte-
za a simple vista atréfiea y endurecida. El es-
tudio microscopico permite apreciar una dismi-
nucién de neuronas y fibras nerviosas, extensa
gliosis, fibrosis pericapilar con depésito de mi-
nerales en las paredes de los capilares. En opi-
nion de Van BOGAERT, la atrofia de la corteza
cerchral es en parte el resultado de la gliosis y
en parte se debe a alteraciones fisico-quimicas
de la propia sustancia cerebral, que favorecen
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el deposito ulterior de sales calcicas, y también
de hierro, comio han demostrado los trabajos
de EAVES y CraAlG,

Im

El cuadro clinico clasico del sindrome de
Sturge-Weber esta integrado por un angioma
de localizacion craneo-facial, una hemiplejia 0
hemiparesia del lado opuesto a la lesion cuta-
nea, diversas anomalias oculares generalmente
del mismo lado del angioma, ataques epilép-
ticos mas o menos extensos muy a menudo
de tipo jacksoniano, retraso mental y cal-
cificaciones intracraneales demostrables en la
radiografia. Es conveniente insistir en que el
cuadro clinico completo se encuentra sélo en ca-
sos excepcionales, siendo mucho mas comunes
los enfermos en quienes se dan dos, tres o cua-
tro sintomas. En opinion de COHEN y KAY son
cuatro los sintomas principales, dos de los cua-
les, por lo menos, estaban presentes en todos
sus enfermos. Estos sintomas relevantes son:
convulsiones, hemiparesias, retraso mental y
anomalias visuales. Entre estas tltimas se en-
cuentran la hemianopsia homénima, la atrofia
del nervio Optico, el estasis papilar, el nistag-
mus, las paralisis de los musculos oculares, la
anisocoria, la atrofia coroidea, el glaucoma con-
génito y la papilitis.

KING y SCHWARZ, en un estudio reciente so-
bre el tema, encuentran que en sus casos los
dos sintomas mas frecuentes fueron el angio-
ma facial, que casi siempre es unilateral, y las
convulsiones epilépticas, que suelen tener un
caracter netamente focal. Insisten en la gran
variacion que el cuadro clinico exhibe de unos
a otros enfermos, variacion que también se
pone de manifiesto en otros estudios como el
de GREENWALD y Ko0OTA, que recoge 82 casos
de la literatura meédica hasta 1936. En estos 82
enfermos se encontraban convulsiones en el
82,9 por 100, hemiplejia o hemiparesia en el
62,2 por 100, retraso mental en el 60,9 por 100
y anomalias oculares en el 36,2 por 100; con-
viene no olvidar que el desarrollo de los sinto-
mas puede ser gradual, por lo que el cuadro
clinico no se completa ni adquiere todo su re-
lieve y expresividad a veces hasta pasados bas-
tantes afos.

Un dato que conviene tener presente es la
frecuente presencia de sintomas asociados, mu-
chos de ellos dotados de un marcado matiz con-
génito; entre ellos citaremos la obesidad, el re-
traso sexual, las anomalias en la configuracién
del paladar y las orejas, el hundimiento del
puente 6seo nasal, el labio leporino, la polidac-
tilia, etc., La presencia de éstas u otras ano-
malias no deben ser obsticulo para el diagnds-
tico del sindrome cuando existan suficientes
argumentos para aceptarlo.

El pronédstico debe ser considerado desde dos
puntos de vista: el primero, es el que se refie-

i
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re a las probabilidades de vida, y en eg
tido las perspectivas son favorableg
existe siempre el remoto peligro de ur'la he

rrragia intracraneal mortal, En cambip elmo-
gundo aspecto, que se refiere a la adaiapcis'e'
social y econdmica, puede considerarge poon
halagiieno, ya que por lo general la escasa icﬂ
teligencia de estos seres les hace incapaces g
resolver su vida, convirtiéndose en ung car .
para sus familias o para la beneficencia, o
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Las perspectivas terapéuticas de este proce-
so estan condensadas en estas dos afirmacio.
nes, tomadas de sendos trabajos sobre el temg
Por un lado, es necesario aceptar “que la efi:
cacia de los tratamientos actuales deja muchg
que desear” (Mc Coy). Junto a ello debe re
cordarse siempre ademas que “sentar el prin-
cipio de que todas las malformaciones angio-
matosas del cerebro deben ser extirpadas es
verdaderamente temerario” (PILCHER), va que
algunas ocasionan pocos sintomas, otras sen
inoperables por su bilateralidad y, finalmente,
las hay que por su localizacion anatémica son
inaccesibles, bien por lo arriesgado de la inter-
vencion, bien porque la deficiencia derivada de
la mutilacion cerebral es inaceptable,

En realidad, no hay acuerdo sobre la tera-
péutica més aconsejable, lo cual parece 16gico
tratandose de un proceso cuyas caracteristicas
varian tanto de unos enfermos a otros. La ma-
yoria de los autores estin conformes en que
la intervencién quirtrgica es aconsejable cuan-
do la lesion estd bien localizada y es causa de
sintomas graves y progresivos, rebeldes al tra-
tamiento conservador, incluida la radioterapia.
Por el contrario, cuando la lesién causa tras-
tornos no graves y posee caracteres que hacen
muy arriesgada la intervencién, debe emplearse
la terapéutica anticonvulsivante y la radiote-
rapia. Por lo que respecta a esta ultima, asi
como a la radiumterapia, no existen pruebas
definitivas acerca de su valor, pero en ciertos
casos no queda otro camino.
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ARALISIS BILATERALES POLINEURI-
I;‘ICAS pEL MOTOR OCULAR COMUN

. pE GISPERT CRUZ.

p=m : , de Neurologia del Hos
Jefe de 108 Departamentos de Neurologia del Hospital

gan Juan de Dios y de la Clinica Médica Univer-
de -

gitaria B. Barcelona,

Las parfa,lisis unilaterales del tercer par cra-

| pueden ser provocadas por numerosas cau-
. (tumores, aneurismas, esclerosis multiple,
Si?stes, procesos vasculares, procesos diversos
retroorbitarios, etc.) y sobre ellas no hemos de
extendernos. Nos lje_fe'-r-u"emos sulamentc'q aque-
llos casos de ill.'llr'l'tl:'-% bllatcral con pal'allsls de
motor ocular comun aisladas o asociadas a las
de otras regiones del cuerpo.

El concepto de la polineuritis como una afcg-
don localizada exclusivamente al nervio peri-
férico tiende a abandonarse. La participacion
de otras estructuras (raices, meninges, médula)
son mucho mas frecuentes de lo que se creia,
s como las reacciones patolégicas en el liqui-
do cefalorraquideo, que pueden ser mas o me-
nos precoces. La participacién prednmi‘n:mto
periférica explica, sin embargo, el tipo flaccido
de las pardlisis, asi como las algias esponta-
neas 0 provocadas por la compresion o elonga-
gién de los troncos nerviosos. Estas explora-
ciones no son, como se comprende, posibles en
¢l caso de las polineuritis ¢culomotoras, que sin
embargo, como las de las extremidades, pre-
sentan el hecho clinico fundamental ya senala-
do: la simetria que de una manera mas o me-
nos completa se establecera a la corta o a la
larga,

Existe una buena parte de polineuritis en que
se desconoce el agente causal, denominandose
con el nombre vago de polineuritis primitivas
o de polineuritis infecciosas aquellos casos con
Teaceion febri] que se presentan de.una manera
aguda o subaguda. Algunos de ellos con partici-
pacion de uno o varios nervios craneales han
sido denominados ‘“neuronitis”, especialmente
por los autores anglosajones, Son los equiva-
lentes a las polirradiculoneuritis de Guillain-
Bar!jé con la caracteristica disociacién albimi-
Ro-citologica en el liquido cefalorraquideo. Re-
tientemente, REINER, de Viena, rechaza la exis-
tgnma de estos sindromes, considerando que
$0lo habrian de admitirse diversos tipos de po-
heuritis segiin la reaccién en el liquido cefalo-
ffaquideo, reacciones que no tendrian impor-
E{mma alguna prondstica, ya que existen, por
kmplo, formas ascendentes mortales, tipo

ndry, con liquido normal. A la inversa, ca-
%05 con intensa disociacién albimino-citolégica
ltJilIEden évolucionar favorablemente en poco

empo,
ci(ﬁ;’sml}t{'afste, pues, con las polineuritis infec-
rica (tldel,ca.' puerperal, brucelar, gripal, dif-
» leumonica, ete.), toxicas (alcoholica, sa-
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turnina, arsenical, etec.) y discrasicas o meta-
bolicas, existiria un grupo de etiologia desco-
nocida en el que es posible desempefien un pa-
pel los virus neurotropos, en su mayor parte
todavia por descubrir. En este fltimo grupo
podemcs incluir la observacion siguiente, que
en contraste con las otras que se describen, el
enfermo se restableci6é sélo al cabo de un largo
periodo:

Observacién.—José C,, de cuarenta y seis afios, sin
antecedentes patolégicos importantes La enfermedad
empez6 hace quince dias, en que noté que al levantarse
a dibujar le temblaban las manos y no veia bien, Al
tercer dia, intensa diplopia. Desviacién del ojo izquier-
do hacia afuera. A los diez dias, cefalalgia bastante
intensa, iniciindose plosis del lado derecho. Intensas ce-
falalgias, que coinciden con la caida del parpado del
lado izquierdo, y desviacién del ojo hacia afuera en
ambos lados.

Estado actua!: Al ser reconocido por nosotros a los
quince diag del comienzo de los sintomas, persisten to-
davia a las cefalalgias. Faltan, sin embargo, signos me-
ningeos y hay sGio algunas décimas de temperatura
por encima de lo normal.

Motilidad ocular: Estrabismo doble divergente con
pardlisis casi compieta del motor ocular comfn de am-
bos lados (fig. 1). Se conservan, sin embargo, las reac-

T TG,

Fig. 1.—Pardlisis bilateral del II1 par, de probable origen
viral.

ciones pupilares a luz y acomodacién. Fondo de ojo: Li-
gera palidez de la papila, discutible en cuanto a su
significado patolégico, No hay signos de irritacién me-
ningea, localizindose los dolores actualmente por las
regiones de la frente y supraorbitarias.

Resto pares craneales: Normales. Marcha, aparente
atdxica, debida al trastorno visual. No bay signos pa-
tolégicos piramidales. Tono, normal, asi como los re-
flejos tendinosos y cutdneos.

Entre los exdmenes complementarios, el liguido cefa-
lorraquideo da: 60 células, 0,90 de albumina, y reaccio-
nes de las globulinas positivas; cloruros, 7, y 0,62 de
glucosa; benjui, 00000222222210. Reaccién de Wasser-
mann, positiva débil; Meinicke y Kant, pesitivas. Reac-
cion Wassermann y complementarias sangre, negativas.

Velocidad de sedimentacién, normal, asi como los re-
sultados del resto de andlisis de sangre y orina. Welt-
man, 9, y Takata, negativo. Presiones sanguineas, 6-11.

Examen arteriogrifico: Carétidas de ambos lados y
circulacién cerebral, normales.

El curso del proceso es muy lento, persistiendo la do-
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1655
ble pardlisis mis de cuatro meses, pasados los cuales, ¥ lado derecho, Paralisis de la acomodacién con o
en pocas semanas, se produce un restablecimiento total lentitud de los movimientos oculares; 1'(‘51r‘t‘it)r:f:1‘l bt
lares, normales a la luz. Empieza a inici S Pupi.
¥ NELE 1arse ung
Ptosig

Ofrece esta observacion dificultades conside-
rables para el diagnostico del proceso causal de
la oftalmoplejia doble. Aunque no se valoré mu-
cho el hecho de la positividad de las reaccio-
nes de Wassermann y complementarias por la
ausencia absoluta de antecedentes y cuadro cli-
nico, el tratamiento intenso penicilinico no dio
ningun resultado. Llama también la atencion la
reaccién intensa en liquido cefalorraquideo, que
contrasta con la normalidad del resto de pares
craneales y troncos nerviosos de las extremi-
dades, con localizacion exclusiva del proceso al
tercer par de ambos lados. En vista de la per-
sistencia de las paralisis se llegé a pensar en
la posibilidad de una poliomielitis, pero la evo-
lucién favorable permite apartar con toda se-
curidad dicho diagnostico. Aungue no se ob-
servo una erupcion, cabria también la posibili-
dad de una zona oftdlmico bilateral sine her-
pes. Hemos de limitarnos, sin embargo, a emi-
tir la hipétesis de una polineuritis oftalmopleé-
jica de probable origen viral.

Dada la relativa benignidad de las polineu-
ritis, se comprende la importancia de un diag-
noéstico preciso en estos casos de oftalmoplejia
bilateral, asi como en las formas de curso tu-
multuoso, ya que nos permite en general esta-
blecer un pronéstico mas bien favorable. Asi,
en esta segunda observacion, la hipotesis muy
probable de que se trataba de una polineuritis
postdiftérica, nos permite abrigar esperanzas
sobre la vida del paciente y restablecimiento
de las paralisis, a pesar de la gravedad persis-
tente durante varios dias.

Observacion.—J. C., de cincuenta anos, casado, con
dos hijos sanos. Sin antecedentes patologicos persona-
les ni familiares dignos de mencién,

Hace unos gquince dias empezdé a encontrarse mal, con
escalofrics y quebrantamiento general, y todo
sensacién de gran fatigabilidad. Durante dos o
dias, ligera elevacién febril (38 y 38 y medio), coinci-
diendo con cierto dolor en la garganta, A pesar de su
estado, continda trabajando intensamente. Aunque des-
aparece la fiebre y se encuentra algo mejor disminu-
yendo la sensacion de fatiga, a los cuatro o cinco dias
todavia se ve obligado a sentarse a menudo. Al cabo
de diez dias nueva recaida, pero sin fiebre, Es visitado
entonces por el médico general sin que se encuentr
nada por exploracion clinica.

Al cabo de veinte dias de los primeros sintomas, ha-
llandose en el trabajo, empieza a hablar con voz nasal
y a ‘“‘caminar como si estuviera borracho"”, debiendo
acompainarle a su domicilio sus amigeos., Explorado por
¢l médico de cabecera encuentra, ademés de la paresia
del velo del paladar, una abolicién de reflejos rotulia-
nos, requiriendo entonces el auxilio del neurélogo,

Se trata de un individuo de talla elevada y de com-
plexién robusta, el cual nos refiere, ademés de los sin-
tomas citados, que experimenta hormigueog ¢n las ma-
nos y que empieza a ver con dificultad lag cosas de
cerca. La sensacién de fatiga va en aumento,

Exploracién: Se mantiene todavia de pie, pero con
grandes oscilaciones, que aumentan si cierra los ojos
Camina con dificultad, con una marcha de tipo paré-
tico ataxico,

Pares craneales: Asimetria facial por paresia en el

tres

en ambos lados, pero més acentuada en ] ladg

do, La paresia del velp del paladar se oS
ite por la voz gangosa, pero trags
os. Abolicién dq

: 180 Uigy.
manifiesty Soly
L bien los ligy: :
sa, per < QU

> refléjos tendinosos rutnii;n lilﬂs
aquileos. Idem abdominales y cremastéricos 5
¥ o trantaines uzi_ll'tl\'“"; de .'-.-T'.F}l.l‘]!id?ll .

i &

] paciente nos senala }n»-\.'r'.-u-‘.:nn“.n;.“"l.ITlt:?"]'.'S'
los estimulos para sensibilidad superficial, “‘Clﬂqnf l?'_a
fi de ac orchamiento en lag Px'l_l'k'-rl,“
jades, Desaparicion absoluta de la sensibilidag ,':]bT:"
CUerpo g

casos. El

sacion de

e ligera ser

toria en todo el
Las n'n.n.u-d-;-u, de elongacion de los nervios gop «

mamente dolorosas, con un Lassegue y Kornig il'!tl-nl-!l:::

mente positivos, que :l[ml'r-nlm; una reaceion m -r.[n;;"a

) [ My i ¥ i ! -I' e ') .
[l. altan .r=| mpleto los dolo “spontineos, si ge X
{ 5 en la region cervical, que explica
P mohada si permanece muche ratq
Lensas o r'!.'|'.'1l5,l_'|.:|_\l que persisten
ra jue van seguidas de intensa U','

ntos de « ]-'\';.1.--”;\. v deseen.

rig. 2.—Observacion II. Diplejis
3 del motor ocular comun a ¢
stico en que la pt

so del ojo, salvindose solamente los movimientos de la-
teralidad hacia afuera, Esta pardlisis incluye también
los movimientos automaticos y disociados. La ptosis 5
doble, pero predominando en el lado izquierdo. La pa-
ralisis de la acomodacion es completa, pero conserva las
reacciones pupilares, aunque algo lentas. A la pardlisis
del motor ocular comin se afiade la del velo del pala-
dar, con tendencia de los liquidos a refluir por la nariz
Conserva bien la fuerza en las extremidades superiores
no tanto en las inferiores.

Liguido cefalorraquideo: 6 células; 0,40 de albumind,
glotulinas, negativas, y resto de exdmenes, normales,

Cuatro dias después, e] estado general se agrava ex-
traordinariamente, Nos hallamos ya ante una verd}‘
dera pardlisis de las extremidades inferiores, que slo
conservan algunos movimientos. En las extremidades
superiores la disminucién de fuerza es tan acentuada
que €l paciente ni siquiera puede empufiar el man6me:
tro. Presenta ademds una crisis que describe el par
ciente como de Sensacién de muerte proxima o de U
“se le paraliza el corazén”, Se consigue vencer estas
crisis por medio de cardioténicos.

A las algias de la regién cervical y parte super

del tronco se han afiadido intensos dolores en i rk']glgls
lumbar, Llama la atencién un descenso t‘”"-““ieﬂ_me
minimal:

la presion arterial (9 de méxima por 5 de :
que coincide con una clevacion marcada de la ured san:
guinea, :

Nueva remision 6culomotora v .-c-:-upvracién de f:‘“:'
za de las extremidades, aunque persisten tndavia‘ﬁ-i'
nas raquialgias y hormigueos en las oxtr{‘midadts /
periores. i
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gitimo episodio lo constlit_nye 11_1 aparicién, en po-
yoras, de una doble parélisis facial completa y nue-
ralisis, también completa, de motor ocular comun

va P& 9y En cambio, el enfermo ha recuperado la
[y _'ias extremidades superiores, mejorado en las
fuer?d er} no se han producido nuevas crisis de muer-
lﬂf‘”wﬂ"-;g El cuadro oftalmolégico es el siguiente:
te prg,:;mo.di\'t?rgvnt(‘ paralitico del ojo izquierdo, pa-

::,:'S motor ocular comtn del ojo der‘t‘cho_ (menog es-
r'mler pupilar) ¥ pardlisis motor ocular comun izquierdo
f,m og esfinter pupilar), _

oo ggociacion de las pardlisis oculares a la doble pa-

,All;:',s facial da un aspecto Iaslimosnlal enfermo, que
.manece con la cara inmovil y los ojos sf'mmr_-n_‘ado&
Permdificultadc-s para ingerir alimentos son considera-
bles yiéndose obligado a f-lnpujar‘lt}a con los !:]("d(ls has-
la]és fauces. El estado general l.i("]'il‘.]vl a mf_]m‘ar: pero
ol cabo de ocho dias no se han mmj_afmad{, todavia las

rilisls faciales, por lo que practicamos un vlc‘ctm-
fiagnostico. Con Sorpresa no aparecen las reacciones
dléctricas degenerativas que temiamos, por lo que con
|gs naturales reservas mAs bien nos inf‘linamos a e.'lata-
plecer un buen pronéstico sobre l'-stf_i altima complica-
¢ién. Ello se confirma a los pocos dias, en que de ma-
nera bastante rapida en un lado, después en otro, se
restaura la movilidad facial y ocular.

Es dado de alta a los dos meses aproximadameénte
ds haberse iniciado el proceso. Subsiste todavia una
marcha ligeramente atdxica, la abolicion de la sensibi-
jdad vibratoria en las extremidades y cierto grado de
signo de Lasségue. Los reflejos rotulianos han reapa-
weido, aunque muy débilmente, asi como los reflejos
squileos.

Nos encontramos, pues ante un caso de neu-
ftis miltiple que empezo por ataxia y parali-
ds del velo del paladar y de la acomodacion.
Posteriormente se afecta el tercer par. Las pa-
rilisis tienen un caracter oscilante y predomi-
man en la porcién proximal de las extremida-
fes. Todos estos trastornos van precedidos de
m episodio febril con quebrantamiento y fa-
tingitis, haciendo pensar todo ello en la posi-
tilidad de una difteria que pasé inadvertida en
m adulto. Una de las afecciones con las que
también podria confundirse es la polineuritis
infecciosa, por otros nombres neuronitis o sin-
drome de Guillain-Barré. En ella la polirradicu-
longuritis de las extremidades y alteraciones
ﬂg }lquido cefalorraquideo puede asociarse a pa-
tlisis de los pares craneales. Suele existir asi-
msmo un periodo prodrémico, generalmente
wiificado de gripal, desarrollindose las para-
lisis al cabo de algunos dias y hasta de sema-
145, Sin embargo, las algias esponténeas y a la
esion de los troncos nerviosos son frecuentes,
tfectindose predominantemente las porciones

les de las extremidades. La paralisis de
dtomodacién y 6culomotoras serian rarisi-

8, Algunos autores han llegado a suponer
& una buena parte de los sindromes de Gui-
4-Barré serian en realidad polineuritis dif-

itas sin formacion de placas o en que éstas

on inadvertidas.
bién puede rechazarse la idea de que se

;Z;tase de botulismo, a pesar de la paralisis

‘tercer par y de la acomodacién. Faltan, en
Yimer Jugar, jos antecedentes de la ingestion
* tonservas o alimentos averiados. La evolu-
€8 también distinta.
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En estos tltimos afios, y especialmente du-
rante la guerra, en trincheras y campos de con-
centracion se observaron numerosos casos de
polineuritis, aparentemente primitivas en adul-
tos, por difterias palatinas o cutaneas, que ha-
bian pasado inadvertidas. Aunque la complica-
cién oftalmopléjica es poco frecuente existen
observaciones de SEDAN, SCHEID, CHAV'ANY, DE-
REUX, LEIGHT y otros. En campos de concentra-
cion, SAMPSON ha descrito verdaderas epide-
mias de poliomielitis diftérica, algunas de ellas
con paralisis simétricas del motor ocular co-
mun. GAurPP, DE FIORE y otros han senalado la
aparicion, generalmente tardia, de las paralisis
en estos casos, a veces hasta al cabo de dos
meses. En la precocidad de aparicion y grave-
dad del caso influiria indiscutiblemente la fa-
tiga, tal como sucede en nuestro paciente, que
continia trabajando a pesar de haberse ya ini-
ciado la paralisis del velo del paladar. Por otra
parte, la paralisis de la acomodacién deberia
considerarse como patognomonica de difteria
(STROTZKA, GASKILL, GAMMON y otros), admi-
tiéndose en general que sélo la difteria facial
da paralisis del paladar, trastorno que no se
ha observado en difterias cutianeas. La parali-
sis palatina se produciria por propagacion di-
recta de la ditoxina a traves de los nervios re-
gionales, tal como sucede en algunos casos de
tétanos local. En cuanto a la manera de actuar
la toxina diftérica, MOLLISON cree que lo hace
simplemente como un alergeno, admitiendo una
accion toxica sobre la permeabilidad de los va-
sos, que permitiria su paso al liquido cefalo-
rraquideo.

En el transcurso de la enfermedad nuestro
paciente ha presentado complicaciones de ca-
racter grave, y aunque su mecanismo resulta
algo dificil de precisar, fueron consideradas
como cardiorrespiratorias. Llama la atencion
que coincidieron siempre con el grado maximo
de oftalmoplejia, especialmente las crisis de
sensacion de muerte préxima con cianosis y
asfixia, que se repitieron tres o cuatro veces.
En las extremidades solo existia una paresia y
el cuadro clinico nos recordaba las formas bul-
bares de la poliomielitis en que el estado de an-
siedad del paciente, poco antes de morir, es
considerado a menudo como histérico. Otra
complicaciéon fueron dos o tres crisis de vomi-
tos con tendencia a lipotimias rebeldes, que el
paciente atribuia a malos olores, indigestion o
a cualquier otra causa. Admitimos como pro-
bables una participacién vagal o de centros bul-
bares mas que miocarditica, ya que por elec-
trocardiograma no se apreciaron lesicnes pro-
piamente dichas.

Un ejemplo de polineuritis d_iabética del mo-
tor ocular comun, y que también tuvo un curso
favorable con el tratamiento adecuado de la
enfermedad causal, es el siguiente:

Observacién.—Antonio N., de sesenta y tres afios. Sin
antecedentes familiares patolégicos importantes. Pade-
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ce diabetes desde hace mds de veinte afios con gluce- pmnu‘:-;\ri- 0. Se afectan con una fre?uﬁncia
mias entre 2,20 y 3,20 por 1.000. Hace cuatro afios ¥ wimadamente icual e UE T apro.
medio sufrié un precoma. e igual el motor ocular externg

Enfermedad actual: Hace unos veinticinco dias noté el mm“‘r _U“ulf];r comun siendo muchg mas rar
una sombra (una brizna) en el ojo izquierdo, pero sigue la participacion aislada del cuarto par, T 3.
haciendo vida normal, Hace ocho dfas, algias en el ojo  bién puede existir paralisis del sexto .param‘
izquierdo y regiones orbitarias y malar del mismo lado.  yp Jado y del motor ocular comin g &
Cinco dias después, diplopia y ptosis palpebral izquier- 1.45 ensos ool oAl Yaded o €l Otrg,
da. A la ptosis se aflade inmediatamente la pardlisis +0S casos con oitalmopiejia completa suelen iy,
del motor ocular comin izquierdo, solamente conser- dicar una mayor gravedad del proceso, Exe
véndose la reacecién pupilar a la luz, aunque algo pe- cionalmente ha podido asociarse la Uftalmo;ﬁe.
rezosa. ita v la paralisia facial as] o . ok

Reflejos rotulianos, conservados, Reflejos aquileos, ‘J;:a‘ ‘\_;_1‘]'lrpf"ll‘t1]l’ 1':‘.1"}(_‘1‘13' "‘”‘], "I”m“ las paraligig
abolidos, El resto de la exploracién neurolégica es Ll&'(_}(j““‘ a8 ,L‘ tercer par, sl se e€xceptua lg re-
normal. accion pupilar, generalmente conservada, Segi]

A los cuatro o cinco dias, dolores intensos en las (GROENOW, las parilisis oculares 1(.1-”.(_.36111.311@“3
mismas regiones del lado opuesto, al mismo tiempo gue 4 9 T nor e P o
parece init?iar:-‘e una ligera mejoria en el lado izquierdo. Bl i 100 de los trastornos ‘JitdlmOIOgICOS
Finalmente, de una manera similar, se establece una

de la diabetes (iritis, retinitis, neuritis retr.

145 N pardlisis completa del motor ocular comiun derecho. Se bulbar, catarata, N,L.‘]‘ De cinco casos de Roor
11V establece asi una oftalmoplejia simétrica para los mo- dos, presentan paralisis del tercer par; dos deI
S vimientos de elevacion y descenso de ambos ojos, asl  gexto par, y un caso de oftalmoplejia potl‘l
Ll como para los movimientos hacia afuera. También se sién de ambos rectos inter . D e
SN observa en el lado derecho miosis y reaccién pupilar Hs ,L‘L _‘1'_ 205 TECLos Il tl_nm,_ .e los 14 Casos
CRR d&bil. de WEINSTEIN y DOLGER, siete afectan al motop
, Presién arterial, 18-9. Glucemia, 2,80 por 1.000. ocular comun, seis al motor ocular extern
LR Sangre: Hematies, 5.300.000. Leucocitos, 14.100 CASO €S 2ftalme i 1 i A
oy angre: iLoa, 14.100. un caso e€s de oftalmoplejia completa. Las al.
pir Liquido cefalorraquideo: Fresion, normal, color agua teraciones de las reacciones pupilares
[Hale | de roca. AlbGimina, 0,80. Pandy, positivo. Células, 0. PR SHC SRV S RER pupliares, aunque
TN Glucosa, 2,60. Wassermann, negativo, y benjui, normal. POCO frecuentes, dan lugar a la confusién con
=1 Dictamen oftalmolégico (doctor CASANOVAS): Catarata la tabes. SMITH, RUNDLESS, JORDAN vy otros han
JR icc piente de ambos ojos. No hay estasis papilar. Dis-  descrito el signo de Argyll-Robertson por neu
R creta retinopatia diabética. Campimetria, normal, Para- VT . R ~
Yisi s : g : " ritis oculomotora,
isis extrinseca motor ocular comtn bilateral, aunque " ) .
més acentuada en el lado derecho, Se desconoce el mecanismo de estas paralisis,

Una vez constituida la oftalmoplejia doble llama la  y aunque ultimamente se ha atribuido un papel
atencion el dolor provocado por la presidn sobre ambas  jmportante al factor carencial, parece que tam-
pantorrillas, asi como por las maniobras de elongacion bién havy dite ' o s $ih
B0 Zighion eh T cxtremided fnferior. ién hay que tener muy en cuenta los tragstor-

Al cako de quince dias los dolores han \Ei'-_'-_f_irfnr{_{"liu nos circulatorios. Se h;.l f'['impr\"bad-.l qu*:' (‘1 re-

y empieza a levantar el parpado derecho cuando en ¢l querimiento en vitamina B, de los diabéticos es
lado izquierdo la mejorfa ya es considerable, muy superior al del individuo normal, habién-
_ A los dos meses hace vida casi normal. De las pard-  dose supuesto que la polineuritis se deberia &
lisis de log éculomotores, préacticamente restablecidas, I 4 : :
solo resulta una ligera diplopia, que tiende a desapa- esta deficiencia como sucede en el bem'berl_u
recer. en la polineuropatia alcohdlica. Por alteracio-
nes del metabolismo hidrocarbonado, el acido
Como en la observacién anterior, el diagnés- pirivico se acumularia en la sangre del diabé-
tico etiolégico de la_oftalmoplejia no puede es- tico ejerciendo una aceién neurot6xica. Ha de
tablerse de una manera absoluta. Nos halla- tenerse en cuenta, sin embargo, que se han vis
mos, sin embargo, con una paralisis bilateral de to polineuriticos diabéticos con valores norma:
motor ocular comin de aparicién bastante brus- les de aneurina.
ca, y con intensas algias, en un diabético anti- La arterioesclerosis parece desempenar ul
guo que ya presentd alguna complicacién seria. papel tanto o més importante que el carencial
Por otra parte, la abolicién de los reflejos aqui- en el mecanismo de estas paralisis. Sabida €
leos y los dolores de los troncos nerviosos pe- la frecuencia con que los diabéticos padecen ar
riféricos indican que el proceso no se limita so- terioesclerosis, que es causa mas frecuente de
lamente al motor ocular comin, sino que forma gsu muerte qué el coma diabético. El trastorno
parte de un proceso polineuritico mas extenso, arterioesclerésico no sélo es constante en estos
aunque de menor intensidad. enfermos de edad madura, sino también fre
Las complicaciones oftalmolégicas de la po- cuente en diabéticos jovenes. Se ha admitido
lineuritis diabética son conocidas desde muy que las lesiones esclerosas de los “vasa nervo:
antiguo, habiendo sido descrito, al parecer, el rum”, al producir anoxia e isquemia de los trom-
primer caso de oftalmeplejia diabética, por cos y raices nerviosas, podian ser una causd in-
OGLE en 1866. En 1905, DIEULAFOY recopila 59 mediata de la polineuropatia. A veces las mé
casos de la literatura, al que afade el suyo. En nifestaciones vasculares se asocian de t‘?l e ’
contraste con la polineuritis diftérica, la diabé- a las manifestaciones neurologicas pe'nferlca:
tica suele ser dolorosa. A veces el primer sin- que nos hallamos ante verdaderos s.mdromze
toma revelador de la diabetes son estas para- neurovasculares, Algunos autores sostleneﬂfls. L
lisis oculares con intensas algias. Las paralisis mas que una neuritis toxica, o un vage tra
se establecen bastante rapidamente, a menudo torno metabdlico, las paralisis oculares son
en poeas horas o dias, y en general son de buen lamente una manifestacién del trastorno
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r generalizado. Ello estaria apoyado por la

Ja s
by te disociacion de las paralisis.

ecuen al
fr\ienos probable parece la accion de un ele-
m(;ntU infeccioso viral similar al que se supone

origina el sindrome de Guillain-Barré que ac-
tyaria en un‘nlullvu.luo en C{1n{11(510119§ especia-
les de receptividad por la {'hz}betes. Es po::ub}o
u.e en la ;'m]inqurltlls _dlubetma se sobreanada
qua radiculopatia similar a la que suele pro-
ducirse en la }}(1111}(‘111'1t1.‘% infecciosa o neuroni-
tis, Bsto explicaria la frca:}:cn_te elevacion de:l
contenido de proteinas ci(-l_ liquido cefalorraqui-
deo con normalidad o casi normalidad de la ci-
fra de células (ROOT y ROGERS, JOSLIN y Roor,
BAILEA, MURRAY, etc.).

En cuanto al prondstico, se ha visto que en
general la gravedad y frecuencia de aparicion
de las complicaciones neurologicas de la diabe-
tes no dependen de la gravedad de la enferme-
dad ni de la edad del paciente, sino de la anti-
siiedad de la diabetes. Un enfermo que hace
:cnuchos anos que padece la diabetes es proba-
ble presente neuritis a pesar del curso benigno
de dicha diabetes. BONKALO ha observado, sin
embargo, una mayor frecuencia de complica-
ciones neurolégicas en individuos con cifras al-
tas de glucemia. En cambio, la mayor o menor
abundancia de cuerpos ceténicos no parece ejer-
er influencia alguna sobre estas complica-
ciones.

Dada la evolucion generalmente favorable de
estas paralisis oculares, la eficacia de los di-
versos tratamientos es muy dificil de juzgar,
gunque siempre ha de tenerse en cuenta la po-
sibilidad de recidivas. En nuestra observacion
hemos empleado la vitamina B, y B.,, aunque
la impresion mas generalizada es que la evo-
lucion favorable se halla més influida por el
tratamiento especifico de la diabetes y el régi-
men adecuado.
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RESUMEN Y CONCLUSIONES,

1. Se trata de las parélisis simétricas poli-
neuriticas del motor ocular comin, que pueden
ser debidas a causas diversas: infecciosas, to-
xicas o discrasicas.

2. Al lado de formas exclusivas oculares
por neuritis aisladas del tercer par, existen
otras en que la oftalmoplejia va asociada a po-
lineuritis generalizada con paresias o paralisis
completas de las extremidades.

3. Se describen y comentan tres observacio-
nes de polineuritis de motor ocular comin: la
primera, exclusivamente ocular por probable in-
feccion viral; la segunda, asociada a polineuri-
tis generalizada por probable difteria faucial,
que pasé inadvertida; en la tercera observa-
cion, de neuritis miltiple diabética, existian
manifestaciones moderadas de las extremida-
des asociadas a la oftalmoplejia.

4. Se trata finalmente, del mecanismo de
estas paralisis, asi como de su prondstico, ge-
neralmente favorable,
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