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vasculares degenerativas, y no en cambio ni
con la gravedad de la diabetes ni con el resulta-
do de las pruebas de funcién hepatica.

La incidencia de lesiones hepaticas de mayor
a menor fué: 75 por 100, en los tratados sélo con
dieta: 57 por 100, en los tratados con sulfas, y
29 por 100, en los tratados con dieta e insulina.
A pesar de todo, no se cree que las sulfas em-
pleadas actuaran como hepatotoxicas.
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SUMMARY

The findings in 92 biopsies of the liver per-
formed on a total of 83 diabetic patients are re-
ported.

Histologic lesions of the liver are closely
connected with the presence of degenerative
vascular lesions. They are not, however, con-
nected with the severity of diabetes or the re-
sults of liver function tests.

The incidence of liver damage was, in order
of diminishing frequency: 75 % in cases with
dietary management alone; 57 % in sulfa-trea-
ted cases, and 29 % in cases treated with insu-
lin and diet. Nevertheless, it is not thought that
the sulfa drugs used acted as hepatotoxic.

ZUSAMMENFASSUNG

Es werden die Ergebnisse von 92 Leberpro-
beexzisionen bei insgesamt 83 Diabetikerns bes-
prochen,

Wiihrend zwischen histologischen Leberschii-
den und Bestehen von degenerativen Gefédssschi-
den eine enge Wechselbeziehung zu beobachten
ist, so kann dieselbe weder mit Bezug auf die
Schwere der Diabetes noch auf das Resultat der
Leberpunktion nachgewiesen werden.

Das Vorkommen von Leberldsionen war, vom
grosseren zum kleineren Prozentsatz, folgen-
dermassen: bei 75 % der Kranken, die bloss mit
einer Diét behandelt wurden: bei 57 % der mit
Sulfadrogen behandelten und bei 29 % der mit
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Didt und Insulin behandelten. Es W
trotzdem nicht angenommen, dass dje
deten Sulfadrogen eine hepatotoxische
hatten.
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RESUME

On expose les résultats trouvés sur 92 big
sies hépatiques réalisées sur un total de g3 dial
betiques. ;

Les lésions histologiques du foie sont ep etroif
rapport avec la présence de lésions vasculaire
dégénératives et non, par contre, ni avee |y grat
vité du diabéte ni avee le résultat des pPreuyves
de ponction hépatique. '“

L'incidence des lésions hépatiques, de plus g
moins, fat de: 75 % chez les malades traiti
seulemet par la diete; 57 ¢ chez les traitég par
les sulpha et 29 7% chez les traités avee diéte ¢
insuline. Malgré tout, on ne croit pas que l
sulpha employées auraient agi comme hépato.
toxiques.

LEUCOENCEFALITIS DESMIELINIZANTES
LA LEUCOENCEFALITIS ESCLEROSANTE
SUBAGUDA DE VAN BOGAERT

J. SANCHEZ JuaN (*) y E. RODRIGUEZ-VIGIL
LORENZO (**)

Como dicen CRAWFORD y ROBINSON (1957), ¢
término “encefalitis” se aplica a una serie muy
heterogénea de procesos, en algunos de los cud-
les se conoce la causa (toxoplasmosis, coriome
ningitis linfocitaria, psitacosis, encefalitis paré-
infecciones, por ejemplo), mientras en otros
desconoce por completo la etiologia, siendo por
ello clasificados exclusivamente por la constal
cia de los tinicos datos conocidos: los hallazgos
histolégicos. Sobre la base histologica hact
GREENFIELD (1950) un intento de clasificaciot
de las encefalitis de causa ignorada, afirmando
que dichos cuadros entran en varios grup®
francamente bien definidos, que describe como
sigue: )

1. Tipo agudo polioclastico, en el que la cor
teza cerebral es el escenario de las lesiones.

2. Leucoencefalitis aguda hemorragicd (B4
KER, 1935; HURsT, 1941; HENSON ¥ RUSSE%‘;
1942), en la que hay infiltrados inflamator’
perivasculares hemorragicos, mas marcados fe.
la sustancia blanca, pudiendo tratarse de U“‘_.m
némeno alérgico (RUSSELL, 1955) en relatt
con la encefalomielitis aguda diseminada. =

3. Encefalitis con inclusiones intl“a.rli'l_ciea ¥
“Subacute inclusion body encephalitis” (D
SON, 1933, 1934; BRAIN, GREENFIELD y RUSS

(*) Neurocirujano, Pérez de la Sala, 1, Oviedo.
(**) Pediatra. Jovellanos, 6, Oviedo,
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Forey v WILLIAMS, 1953), caracterizada
or la presencia de cuerpos mclqndos en los nu-
cleos celulares del sistema nervioso central; y

4. Leucoencefalitis esclerosante subaguda
(VAN BOGAERT, 1945), en la que sobresale la
gliosis de la sustancia blanca.

1948;

Si comparamos esta clasificacion de GREEN-
grELp con estudios mas recientes, vemos que el
criterio histolégico exclusivo se halla en trance
de superacion al conocerse que a tal estado his-
topatologico corrosponglc_ en algunas formas un
determinado cuadro clinico por el que es posi-
ple encuadrar y clasificar el proceso con tanta
certeza como sobre la base histolégica. (En lo
que se ha avanzado poco o nad:a es en el conoci-
miento de la etiologia.) Y asi, en un reciente
trabajo de POSER y VAN BOGAERT (1956), se des-
glosan del primitivo concepto de enfermedad de
Schilder, conjuntamente sobre la base histolo-
gica y sobre los datos clinicos, una serie de pro-
cesos caracterizados por la desmielinizacion di-
fusa y esclerosis de los hemisferios cerebrales,

ue anteriormente se catalogaban dentro de la
enfermedad de Schilder, Estos autores los sub-
dividen en tres grandes grupos:

Grupo 1. La esclerosis cerebral de Schilder.
Enfermedad estrechamente relacionada—si no
¢s idéntica a ella—con la esclerosis multiple, y
que incluye variantes como la esclerosis bilocu-
lar y transicional, la enfermedad de Balo y la
neuropticomielitis de Devic. En la clinica exis-
ten las formas siguientes:

@) Forma lentamente progresiva con altera-
ciones psiquicas, ceguera, sordera y signos pi-
ramidales.

b) Forma poliesclerotica, que evoluciona con
recaidas sucesivas que sugieren la esclerosis en
placas.

¢) Forma seudotumoral.

d) Forma con sintomatologia psiquica do-
minante (demencia, mania, melancolia, esquizo-
frenia),

En lo histologico hay por lo comin una des-
mielinizacién bilateral y asimétrica del centro
oval de los hemisferios cerebrales, muy marca-
da en 16bulo occipital. Los bordes de la lesién es-
tan bien delimitados. Los axones aparecen lesio-
nados, pero no tanto como las vainas mielinicas,
que degeneran hasta grasas neutras coloreables
por el Sudan. La reaccién glial es del tipo de la
%Ue Se origina en los traumas craneocerebrales.
cifgseildulas gigantes multinucleadas o los astro-
tolégimen];;at-osos puedep domma;' el cuadro his-
depen(ie' xisten reacciones per;vaspu.lares que

n de la cuantia de la desmielinizacion.

re{%‘&;po Il Las leucodistrofias.—Procesos he-
i mie;leratwos que prok’}ablemente se relacio-
boldogls Pastornos,rr‘uctabolicos, como en las '11-
Sirld El dato clinico caracteristico es la his-
dad de }!,ml-lar, siendo el prototipo la enferme-
P fOmleI1zae_us-Merz‘n‘:u:her, y habieqdo otras
ma con as, forma con insuficiencia glial y for-

células globoides, cuya distincion es pu-
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ramente histolégica, pues el cuadro clinico es
analogo al de la esclerosis cerebral de Schilder.
El cuadro clinico se caracteriza por una dege-
neracion esponjosa del neuroeje con fenémenos
esclerdticos. La desmielinizacion es difusa y casi
siempre simétrica, afectando a ambos hemisfe-
rios cerebrales y cerebelosos, y su intensidad
varia segiin la edad del paciente y la duracién
de la enfermedad. Los bordes de las lesiones es-
tan mal delimitados, faltando la disociacion mie-
linoaxénica, pues los axones estin tan afecta-
dos como sus vainas. Un hecho interesante es
que las fibras en U y la corteza cerebral estin
muy pocas veces afectadas. La degeneracion del
haz piramidal es constante. Hay una gliosis di-
fusa y falta o es muy escasa la reaccion peri-
vascular.

Las leucodistrofias pueden dividirse en varios
subtipos, segun criterios histolégicos diversos:
a) Por la presencia de islotes de mielina intac-
ta en zonas fuertemente desmielinizadas. b) Se-
gun la abundancia o escasez de células gliales.
¢) Por la existencia de células globoides, de nu-
cleos gliales gigantes o de grasas neutras pro-
cedentes de la mielinoclasia. Se ha descrito una
subvariedad en la que lo predominante son los
acumulos de grasa sudanofila.

El cuadro clinico de las leucodistrofias co-
mienza con ataxia o trastornos espasticos de la
marcha, sintomas mentales (irritabilidad, agita-
cién), llanto o risa espasmoédicos, rapidamente
seguidos de apatia, trastornos de la atencion y
del lenguaje. Progresivamente se establece una
paraparesia espastica que, a veces, conduce a la
tetraplejia con contractura en extension de los
miembros inferiores y en flexién de los supe-
riores. Pueden aparecer también crisis epilépti-
cas y movimientos coreoatetdsicos, nistagmus,
trastornos 6culomotores y llegar a la demencia
con sordera y ceguera corticales. En etapas fi-
nales existe rigidez de descerebracion y los en-
fermos mueren por caquexia, trastornos bulba-
res o infecciones intercurrentes.

Grupo III. Leucoencefalitis subagudas. —
Comprende este grupo los subtipos siguientes:

a) La leucoencefalitis esclerosante subagu-
da de Van Bogaert.

b) La encefalitis con inclusiones intranu-
cleares de Dawson.

¢) La panencefalitis de Pette-Doring.

La analogia clinica e histopatologica de estas
tres formas de leucoencefalitis es tan grande
que parece tratarse de un mismo proceso des-
crito aisladamente por autores distintos. WEN-
DER (1957), que ha visto casos en Poznan (Po-
lonia), da por descontado que el proceso descri-
to por VAN BOGAERT en 1945 con el nombre de
leucoencefalitis esclerosante subaguda (en abre-
viatura, “LEES”) es el mismo que fué descrito
por DAWSON en 1933 y 1934 como “encefalitis
con inclusiones” en enfermos que habian sido
diagnosticados de encefalitis de Von Economo
o de encefalitis japonesa, y ve también una pro-
bable identidad con la “panencefalitis nodular”
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que habian descrito PETTE y DORING en 1939.
Segin PELC, PERIER y QUERSIN - THIRY (1958),
parece probable la identidad de la encefalitis
subaguda con inclusiones de los autores anglo-
sajones (DAWSON, 1633, y BRAIN, GREENFIELD )
RusseLL, 1648) y la LEES de VAN BOGAERT.
Otros autores (GREENFIELD, 1950; CRAWFORD V¥
ROBINSON, 1957) piensan que “los casos de LEES
de VAN BOGAERT son posiblemente encefalitis
por cuerpos incluidos en los que estas inclusio-
nes son muy escasas’. En los 23 casos de LEES
que se han reunido hasta 1956 en los Paises Ba-
jos por HAMOEN, HERNGREEN, STORM VAN LEEU-
WEN y MAGNUS (1956), esta implicitamente acep-
tada la identidad de las dos formas, la de Van
BOGAERT y la DAwsoN, al afirmar que de los
ocho casos con estudio necrépsico de esta serie
de 23—Ila mas extensa publicada hasta hoy—"no
habia inclusiones en todos los casos’”, sino s6lo
en cuatro (inclusiones tipicas en tres y atipicas
en uno). WENDER (1857) publica un caso muy
tipico de LEES en un adulto de veintiun anos y
concluye que ya no puede sostenerse la afirma-
cion de que la LEES no se presentaria en el
adulto, lo que la diferenciaria de la panencefa-
litis de Pette y Déring; con ello, la identidad de
estos procesos parece asegurarse todavia mas.
Como dato de interés, WENDER recuerda que
LUMSDEN (1951) y VAN BOGAERT, RADERMECKER
v THIRY (1956) han escrito que la tercera obser-
vacion clasica de SCHILDER (*), la de 1924, es
con toda probabilidad una leucoencefalitis.

Actualmente el nombre mas generalizado
para la leucoencefalitis subaguda progresiva es
el de ‘“leucoencefalitis esclerosante subaguda”
(LEES) dado por VaN BOGAERT. Los autores an-
glosajones emplean muy cominmente el de “in-
clusion body encephalitis” dado por DAwSON;
pero no cabe ya hacer una distincion entre am-
bos procesos ni entre ellos v la “panencefalitis”
de Pette-Doring.

LA LEUCOENCEFALITIS ESCLEROSANTE SUBAGUDA.

Es proceso raro. Los neurdlogos de los Paises
Bajos, que han estudiado con atencién especial
esta enfermedad desde que VAN BOGAERT descri-
biera en 1945 el cuadro tipico, han reunido en
total 23 casos hasta 1956. Los casos que publi-
caron MARTIN, MACKEN y HESs (1950) ; MACKEN
y LHERMITTE (1950) ; GEINERT y MULLER (1950)
v KALM (1952) contribuyeron a definir atiin mas
la estructura del cuadro clinico y a establecer
su analogia con la encefalitis por inclusiones in-
tranucleares de los autores anglosajones. Hasta
la actualidad se han descrito casos en Europa y

(*) ScHiLber describié la enfermedad de su nombre en
1912 con el titulo de “Leucoencefalitis periaxialis difusa”, El
caso de 1912 seria el prototipo de la forma difusa de enferme-
dad desmielinizante primaria, el cual puede ser una varian-
te de la esclerosis multiple, mientras el caso de 1913 era un
tipo de enfermedad desmielinizante, de caricter familiar,
ahora conocido como “leucodistrofia”, que esti estrechamen-
te relacionado con las lipoidosis, como hemos indicado. Bl
caso de 1924, que para LUMSDEN iniciaria el grupo de las en-
cefalitis subagudas, era un proceso de extensa desmielini-
nizacién con evidencia de un componente inflamatorio,
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América, siendo prematuro establecer y
geograficos de morbilidad, puesto que Parece «.
guro que en muchos sitios estos enfermosese'
aun clasificados como afectos de enfermegaq
Schilder o de otros cuadros. Como en todo
ceso de conocimiento reciente, ha surgido EFF{J'
terrogante de si se trata de una nuevg enfermm.
dad o de una enfermedad que se ha hechg m‘&;
frecuente ultimamente. El parecer de He\l'»l(};
y colaboradores (1956) es que existia antes :
era diagnosticada de esclerosis periaxi] difyg
de Schilder-Foix o de esclerosis en placas. Aps.
rece la enfermedad sobre todo en nifios de yp
siete anos. La maxima frecuencia se halla entr
los cinco y los diez anos, pero también hay ¢z

sos entre los dos y tres anos de edad y en agy.
tos jovenes de veinte y veintitrés anos. Pares
haber un predominio de enfermos varones: en s
serie de los Paises Bajos, 17 eran nifios y seis
ninas. La enfermedad se inicia sin ningin an.
tecedente inmediato, es progresiva y subaguday
termina en la muerte en unos cinco meses p(f,r
término medio, si bien se dan casos mas lenio
(hasta de dieciséis meses) y mas breves (menos
de cuatro meses), y progresa sin remisiones atrs-
vesando tres etapas:

1. Psiquica, con deterioro intelectual.

2. De disquinesias varias.

3. De rigidez y demencia.

En la etapa de comienzo, el nino presenta un: §
pérdida de los conocimientos adquiridos en i
escuela, o un descenso en los rendimientos esco- g
lares, con agrafia, lectura dificil, etc. Este de
terioro mental es rapido y grave y pronto ap
recen los trastornos del lenguaje con disartriay
escasez de términos; la pobreza del lenguaje &
une entonces a una indiferencia rapidament
creciente con negligencia en las ocupaciones fa-
miliares y profesionales si se trata de sujeto
jévenes, con pérdida de memoria, de la atencion
y de la capacidad de abstraccion, indiferencit
afectiva y hechos de apraxia y quiza de pérdida
parcial de vision cortical (WENDER, 1957) y &
nosias, mientras la alteracién del lenguaje aval
za hasta una completa destruccion del mismd.
Pronto aparecen pérdidas periddicas del tonf
postural y de la estitica y ataxia en los miel
bros, llegandose a la segunda etapa disquit®
tica, que en algunos casos es muy precoz ©
nuestro caso, practicamente, ambas etapas 3;3;
recieron juntas). En este estado los en.f?rlpﬁ;
presentan hipercinesias casi siempre P‘{‘”Odl;i"_
o paroxisticas, movimientos seudocoreicos. =
lismos, mioclonias, espasmos de torsion, es ﬂ_1
de tic de Salam como en nuestro enfermo, 11
o risa espasmddicos, temblores, sudores P
sos o alteraciones de esfinteres como sign® 7
getativos, fases prolongadas de hipomimi

l

: BER : ure
por el contrario, de agitacion con gritos gut o
erisis 10

roft
g Ve

les; a veces hay crisis convulsivas,

cas en flexién o crisis de opistGtonos, con d
se pasa a la etapa final de rigidez descer®
y coma que conduce a la muerte genera!
por paréalisis bulbar. A lo largo de

todo el P
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g signos piramidales son ipconstantes
POSER ¥ VAN BOGAERT, 1956). Los sintomas do-
(P ntes en la serie de HAMOEN y cols. son la
i i6n de la palabra, las pérdidas del tono
alteél;?:é y de la fuerza y la indiferencia.
es--Hasta el presente—dicen HAMOEN, HERN-

gEN, STORM VAN LEEUWEN ¥ MagNuUs, 1956—,
G{% ro'néstico de esta enfermedad es fatal.” En
el lﬂismo afio publica KURTZKE (de Nueva York)
eel {inico caso no fatal de LEES llnclusion BQd)r
Encephalitis) que hemos encontrado en la lite-
ratura, Se trata de un joven de veinte anos en
el que se hizo craniotomia al quinto Fha de 0‘21-
fermedad, por edema cervbl;al. ‘tom{;nQOse 30
gramos de tejido para ('stud_lo.l}_lstolflglpo. que
Eemostré las inclusiunes_acldolllas tipicas en
nicleos de neuronas y glia. El enfermo estuvo
cinco meses en estupor, con ulceras de decubito,
v fué saliendo de este estado muy lm’]tament'e. A
los dieciocho meses respondia a estimulos algi-
cos. A los dos ahos estaba todavia amnésico,
anosognosico, desorientado en lugar y tiempo y
emocionalmente 1abil y con crisis de gran mal
regularmente periddicas.

Segtin PosErR y VAN BCGAERT (1956), el cua-
dro histolégico es caracteristico, consistiendo en
inflamacién subaguda con infiltracién de linfo-
citos y células plasmaticas que se extiende di-
fusamente por toda la sustancia blanca del neu-
roeje e invade también el cértex y ganglios ba-
sales. Las vainas de mielina se afectan en for-
ma minima o moderada, mientras la reaccion fi-
brillar es muy activa a traves de toda la sus-
tancia blanca, habiendo una desmielinizacion di-
fusa. La gliosis es isomorfa. Los axones pueden
no afectarse. La mielinoclasia, muy vivaz en
este proceso, da origen a actividad de la macro-
glia con desintegracion de los lipoides hasta lle-
gar a grasas neutras (granulos sudanofilos).

Las lesiones mielinicas (WENDER, 1957) no son
estrictamente delimitadas del tejido normal,
como en el Schilder, sino transicionales. A ve-
ces los focos necréticos alcanzan hasta tres cen-
tmetros de largo. PELC, PERIER y QUERSIN-THI-
?Y (1958) encuentran que la desmielinizacién es
Mas intensa en las fibras de la corona radiante,
téspetando alguna vez las fibras en U. Las le-
Slones del cuerpo calloso y del trigono pueden
S¢r muy marcadas. En las lesiones corticales se
afectan sobre todo las capas profundas, con zo-
nas de neuronofagia y de gliosis, mientras que
f;nﬁsasgaggllmg, basales (destacan las lesiones ta-
i ’a el nucleo lenticular, antemuro, :-"fustan-
eStruc%f;r, cuegpo de Luys, etc., sin que ninguna
ESpecialmi stu cortical se halle con constancia o
Veces muy 11”1 F{ respetada. También se leslpnan a
filichs 13;, n i?lqsamonte las estructuras rinence-
las cély) bedunculos cerebrales y cerebelosos,

a8 de Purkinje y los nicleos dentados

ceso 1o

il]:i;iﬁlof la protuberancia, el bulbo y la mé-
08 nifiog at: En lo macroscopico, el cerebro de
s, ectos de LEES no presenta nada
eSpecialy & veces, a lo sumo, una consistencia

mente firme. La gliosis puede ser nodu-
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lar y difusa y participan la glia astrocitaria y
la microglia.

Las inclusiones descritas por DAWSON se en-
cuentran en el nucleo de las células gliales o de
las neuronas, en forma de uno o més granos de
mayor tamano que los nucleolos, que se colo-
rean por el método de Lendrum o por la hema-
toxilina-eosina. MARTIN y cols., en 1950, fueron
los primeros en comunicar hallazgos de cuerpos
de inclusion en nifios afectos de LEES; el mate-
rial original del Instituto Bunge fué reexamina-
do y tales cuerpos de inclusién fueron encontra-
dos en un caso que habia sido publicado por
DuBo1S y cols. en 1949. De igual modo, GEINERT
y MULLER aportaron un nuevo caso en 1955. Po-
SER y RADERMECKER (1957) comunican otros dos
casos en la serie de siete casos de LEES que pu-
blican; en el primero de ellos, solamente encon-
traron dos células con inclusiones intracitoplas-
micas, mientras en el segundo habia numerosas
células con inclusiones intraprotoplasmaticas e
intranucleares. De ello se deduce que, aunque lo
tipico es el hallazgo de inclusiones intranuclea-
res, también pueden hallarse inclusiones atipi-
cas en el citoplasma.

Para el estudio histolégico en vida del enfer-
mo se realizan biopsias por extraccion de cilin-
dros de corteza y sustancia blanca a través de
agujeros de trépano frontales o parieto-occipi-
tales. Pero la obtencion de una biopsia o de un
estudio postmortem no son necesarios para el
diagnostico clinico de certeza, siendo para esto
suficiente la constancia de los diferentes datos
del cuadro clinico. AGn mas, el criterio para cla-
sificar un caso en esta enfermedad era la pre-
sencia de paroxismos periodicos de ondas lentas
en el electroencefalograma, en la serie de Ha-
MOEN, HERNGREEN, STORM VAN LEEUWEN ¥
MacNUs (1956), ocho de cuyos 23 casos vivian
todavia al ser publicada la serie, Las primeras
descripciones del E. E. G. en esta leucoencefali-
tis por RADERMECKER (1949 y 1951), CoBB ¥
HiLL (1950), MARTIN, MACKEN y HESs (1950), y
las posteriores de HAMOEN y cols. (1956), POSER
v VAN BOGAERT (1956), POSER y RADERMECKER
(1957), PELC, PERIER y QUERSIN-THIRY (1958) y
otros, han permitido conocer el tipico cuadro
electroencefalografico de los enfermos con
LEES, que es patognomonico.

El ritmo alfa, conservado al comienzo de la
enfermedad, desaparece gradualmente. Cierta
parte de los casos presentan un aumento de los
ritmos beta y theta. Pero sobre todo aparece
una actividad delta epileptiforme, focal o bila-
teral, sincrona, que se hace mas lenta a medida
que avanza el proceso, para generalizarse envla
etepa final del mismo. En ocasiones las regio-
nes frontales tienen un trazado lento constante.
“El dato mas tipico del E. E. G. es la aparicion
de complejos de ondas lentas de elevado voltaje
sobre un trazado de base progresivamente alte-
rado en el curso de la enfermedad” (RADERMEC-
KER). Estos complejos o paroxismos aparecen
en todas las derivaciones, pero preferentemente
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en regiones frontocentrales (fig. 7), y duran uno
o dos segundos; no siguen un patrén fijo y pue-
den variar considerablemente de dia en dia y al-
gunas veces pueden ausentarse durante muchos
dias, sin que su presencia, frecuencia o escasez
guarde relacion alguna con el curso de la enfer-
medad. Aparecen tras intervalos de tres segun-
dos a ocho o mas minutos, siendo el intervalo
mas corriente entre cinco y quince segundos.
Tales complejos son muchas veces sineronos con
los movimientos mioclénicos y demas hipercine-
sias del enfermo, pérdidas del tono estatico,
continian durante el sueno y estan formados
generalmente por una o varias ondas puntiagu-
das lentas seguidas de varias ondas lentas muy
amplias, de 200 a 400 microvoltios, lo que a ve-
ces da una apariencia de complejos punta-onda.
Pueden provocarse por los métodos habituales
de activacion. En ocasiones aparecen como un
complejo K deformado y otras como un tren de
ondas lentas de decreciente intensidad y ampli-
tud. La descarga inicial de espinas lentas puede
consistir de una sola pequena elevacion sobre la
linea de base o bien una ligera muesca en la li-
nea ascendente de la primera onda lenta. La pre-
sencia ritmica de estos complejos es sorprenden-
temente regular en un mismo trazado, y los pa-
roxismos son isomorfes en el mismo campo du-
rante el mismo trazado, si bien el aspecto puede
diferir de un campo a otro y de un trazado a
otro.

Revisando la bibliografia de la E. E. G. en en-
cefalitis encontramos complejos similares en un
caso de BALTASAR (1944) de encefalitis nodular
de Pette-Doring. En el Congreso de Neurologia
de Paris de 1944, Coee e HILL aportan analogos
resultados en encefalitis de tipo Dawson. FOLEY
y WILLIAMS aportan casos semejantes (1953).
En Estados Unidos, AKFLAITIS y ZELDIS (1942)
y LANDAU y GITT (1952), y en Canadd VAN Bu-
REN (1957), también se ocupan de esta cuestion
con analogos resultados. Recientemente, LESSE
y colaboradores (1956) estudian los trazados de
una serie de procesos variados, y Ginicamente en
un caso de encefalitis por inclusiones observan
un trazado electroencefalografico del tipo de los
aqui estudiados, llamando en su trabajo la aten-
cion sobre las “descargas ritmicas no convul-
sivas”.

MARTIN y cols. (1850) han obtenido simulta-
neamente E. E. G. y E. miogramas, comproban-
do que las descargas ritmicas estaban sincroni-
zadas con las descargas mioclonicas. Sn embar-
go, los complejos E. E. graficos eran también
observables durante el reposo del suefio noctur-
no, cuando las hipercinesias habian cesado, y es-
tos autores también pudieron demostrar que el
potencial de la desearga muscular del brazo pre-
cedia ocasionalmente al complejo E. E, G. en
1/10 segundo lo que les hace suponer que los
complejos corticales no son la causa de las con-
‘tracciones,

RADERMECKER sugiere que, tanto las contrac-
ciones mioclonicas como los complejos pueden

wmm%

ser el resultado de una puesta en ma
cortical, pudiéndose inferir de log hallay,
tologicos y clinicos de la LEES 808 1y

= . o Ly que lag lesi
que afectan la formacion reticular dej m A
falo y sus conexiones con el hipotalamg E'sem_.?
lamo afectan la funcién del centro del ﬁﬂta.
tar o de la vigilia de un modo similap a 00m0|.
hacen el sueno fisiologico o barbitiirieg y Ijh:
ran el automatismo neuronal diencéfalo.gy;
cal. Las descargas epileptiformes resultanteg del
caracter irritativo de la lesién serian tI'ansfn1
madas por la periodicidad del sistema télamr'
cortical; estas descargas tendrian Component&
ascendentes y descendentes, siendo log primereE
responsables de los complejos corticales, mieis
tras los segundos, al activar los centrog motor..'
bulboespinales, producirian las descargas mi:
clc’*nica.s‘ El componente inicial del complejo cor.
tical sincrono con las contracciones mioclénjcss
representaria la parte ascendente de la desean
ga epiléptica, mientras las ondas lentas deberin
ser ill‘t(‘l‘l)l‘t"tad:!s como una descarga secundaria
que sigue a la irritacion del foco. La variacif
morfgl(;'gir'a de los complejos de un dia a oty
reflejaria el variable grado de disturbio funcic.
nal y anatémico de las estructuras corticalesy
subcorticales. HAMOEN y cols. (1956), en un cas
que estudiaron histologicamente, buscaron le
siones en la formacion reticular, pero tanto ests
estructura como los micleos intralaminares gl
tAlamo estaban intactos. Estos mismos autors
senalan un hecho poco descrito, y que nosotrs
hemos observado también en nuestro caso: i
frecuencia con que aparece una onda positive
maés o menos neta, pero muy pronunciada, entre
la actividad lenta generalizada.

Conviene anadir que, segin Husson (1938),
ALAJOUANINE, LECASBLE y REMOND, han obser-
vado recientemente la existencia de “elementes
graficos paroxisticos lentos de aparicion perid-
dica” semejantes a los de la LEES en el curs0
de una meningitis tuberculosa, de una mening
tis purulenta y de un sindrome de polineurits
ascendente en un etilico; ciertamente este hecho
no invalida lo dicho acerca de la importancia &l
E. E. G. en la LEES, dada la diferencia clinica
entre este proceso y los cuadros citados por AL
JOUANINE y cols. Puede concluirse, con PELG
PERIER y QUERSIN-THIRY (1958), que el conju™
to evolucién en meses-presencia de complews
periédicos en el E. E. G. es patognoménico &
la LEES,

Pero también el estudio del liquido cefalorr®
quideo muestra una férmula caracteristica y
tanto valor diagnéstico como el E. E. G. SobF
este punto, HAMOEN y cols. advierten que 8%
que diferentes autores, sobre todo KALM T
mencionado las alteraciones de las curvas €0
dales del liquido cefalorraquideo, y en 108 i
publicados casi siempre eran patolégicas; &
dato no ha sido suficientemente subrayado:
frecuente la citologia normal, con cifra nl b
de proteinas totales, estando elevadas las § o_ﬁ_
linas con reacciones clara o fuertemente
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Son poco frecuentes las pleocitosis o hiper-
inosis discretas. Las curvas coloidales c.le
s penjui o mastic constituyen el dato méas
.Lanfiiante, mostrando perfi_l@ pe_u"aliticos del
".n.}(; de la Ites 0 de la desmielinizacién. En nues-

E‘E caso estaba (rlv‘vada. la glucosgtﬁ. .
Respecto a la etiologia de la LEES, no se po-
see actualmente ningun hecho con51s(tc-1_1te. Se-
in PELC, PERIER ¥ QU}::RSIN-’I‘_HIRY [].3582, aun-
que la topografia dﬁ las_leglqnes anatnmlcas
hace suponer la accion f_!tlnloglca d_(-{_un virus,
todos los ensayos de aislar e 1dent111_cgr' el vi-
rus causante han sido hasta ahora pstenles. Es-
tos autores han inl.cntadn‘!ransmmr ]:a LF;ES
al mono mediante inoculacion de material bidp-
gico, logrando provocar una encefalitis cuyos
hallazgos recuerdan los de la LEES, yen la que
se encuentran también cuerpos incluidos, por lo
ue concluyen que “el agente patégeno de la en-
cefalitis subaguda parece haber sido transmiti-
do al mono”. Por otra parte, se ha argumentado
por algunos que el aspecto histolégico de la
LEES tiene alguna similitud con el de la para-
lisis general y el de la tripanosomiasis, lo que
significaria que la reaccion inflamatoria glial
no es especifica de una determinada entidad. Es
interesante especular sobre el hecho de que to-
das las encefalitis atipicas, entre las que esta-
rian las de Van Bogaert, Pette-Doring y Daw-
son, fueron conocidas después de la desapari-
cion de las grandes epidemias de encefalitis agu-
das. Como LHERMITTE ha sugerido, es posible
que estos tipos de encefalitis subagudas puedan
representar formas peculiares de un tipo ya co-
nocido de encefalitis que adquiere el curso sub-
agudo en un terreno determinado. No debe olvi-
darse que DAWSON hizo su primera comunica-
cion sobre un caso que clinicamente parecia una
encefalitis de Von Economo, y que los primeros
casos de LEES y de panencefalitis nodular de
Pette-Doring recordaban casos de encefalitis ja-
ponesa, nunca observada en Europa Occidental.
Pudiera haber algin punto de contacto entre
estos cuadros y la llamada “enfermedad por in-
clusiones citomegélicas” que, aunque conocida
desde 1904, en que JENSIONEK y KIELOMENOGLOU
encontraron estas inclusiones en diversos érga-
1os de un recién nacido, no ha cobrado carta de
Naturaleza hasta hace pocos anos. Es enferme-
dad muy curiosa que, cuando es generalizada,
Produce la muerte. El primer trabajo sobre la
enfermedad fué el de FARBER y WoLBACH (1932),
g;’;sg:senm:llnlfesta‘ron haber encontrad'c’: inclq-
o8 fallaot 3 10 al 32 por 100 de los recién naci-
labors, dofesos por C‘illa‘lqlll‘{‘.l‘ causa. WYATT y co-
bor 100 g leantmmn inclusiones en 10 a 30
llecidog as glandl}las salivares de ninos fa-
POr causas diversas y en un 1 a 2 por
zgar?gladn ademds en otros érganos ademas
D Ig)ri:; ulas salivares. MARGILETH (1955)
08 cuerpog (;11“ diagnostico en vida al encontrar
sediment ur'e lnCIUSIP.n en células renales del
osina, M nario tenido por la hematoxilina-
RCER y cols. (1955) y otros sefialaron

vas.

de |

la posibilidad del diagnéstico en vida por estu-
dio del sedimento urinario y la peculiaridad, en
las formas generalizadas, de encontrarse una
cortical (_ie los huesos muy densa, de forma que
no permite la puncién de médula ésea o la per-
mite con mucha dificultad, extremo que también
comprobé CRAIG en 1956. Las inclusiones se ob-
servan en el citoplasma y en los niicleos de las
células epiteliales de diversos 6rganos: glandu-
las salivales, tubo digestivo, cerebro, pancreas,
vias biliares, bronquios, rifiones, suprarrenales
y piel. En el examen anatomopatolégico se ob-
servan células gigantes con inclusiones nuclea-
res y citoplasmaticas acidéfilas o metacromati-
cas, de localizacion en los epitelios. Hay una for-
ma localizada de la enfermedad (10-32 por 100
de las necropsias) que es latente y asintomati-
ca y una forma generalizada o septicémica (1-2
por 100 de las necropsias) que constituye la “en-
fermedad por inclusiones citomegalicas”, origi-
1ando formas clinicas muy diversas: respirato-
rias (neumonia, absceso pulmonar, etec.), cere-
bral (convulsiones, hidrocefalia), gastrointesti-
nal (colitis, fibrosis pancreatica), hepatobiliar
(ictericia, ete.), dermatoldgica, renal, suprarre-
nal y hematoldgica. La forma mejor conocida es
aquella que se confunde con la eritroblastosis
fetal, en la que se encuentran las inclusiones en
numerosos organos; pero la prueba de Coombs
es negativa. La hipotesis viral del proceso se ha
formulado por el hallazgo de inclusiones idénti-
cas en las glandulas salivales de algunos roedo-
res, y se ha pensado que la infeccion pueda ha-
cerse en la vida intrauterina por una infeccion
materna oculta que determina graves lesiones
en el feto, con ictericia neonatal por hepatitis,
con hepatoesplenomegalia, anemia, eritroblaste-
mia e hiperbilirrubinemia. Més tarde, en la vida
extrauterina, el virus, hasta entonces (a veces
durante anos) latente y acantonado (forma lo-
cal), se generalizaria por un descenso del poder
inmunitario de los tejidos por causas no bien
determinadas (EspPiNoza, 1957). Aun no se tie-
ne una respuesta segura acerca de la significa-
cién de los hallazgos, aunque recientemente pa-
rece probado que las inclusiones son debidas a
un virus que produciria anticuerpos fijadores de
complemento y neutralizadores en el suero de
los enfermos.

En Espaiia solamente encontramos el caso de
MaGaz (1958).

*» #* »

A continuacion presentamos el caso de LEES
observado por nosotros, posiblemente el prime-
ro comunicado en Espafia, y que se halla actual-
mente en el quinto mes de enfermedad:

M. R. C. Nifio de seis afios. De Santa Cruz de Mieres
(Asturias). Examinado por vez primera el 7-VIII-1958,
se obtienen los datos siguientes:

Hace un mes comienzan los padres a notarle indife-
rente y poco hablador, no hablando espontaneamente y
contestando con dificultad y pocas palabras a las pre-
guntas. Desde el principio le notaron que articulaba mal
las palabras, y este trastorno ha progresado hasta casi
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total destruccion del lenguaje en un mes. No se queja de
nada determinado. Casi desde un principio presenta mo-
vimientos desordenados de los cuatro miembros de tipo
coreiforme. Los movimientos voluntarios se hacen con
dificultad, con marcada ataxia, y la falta de habilidad
es mayor en el lado izquierdo del cuerpo. Tristeza e hi-
persomnia con crisis de llanto espasmdédico. Indiferencia.
Hipomimia. No fiebre, cefalalgia ni crisis convulsivas.
Hace unos dias tuvo un unico vomito. En la actualidad

Fig. 1.—Radiografia simple

lo poco que habla es por completo ininteligible y tiende
a tener siempre doblado el brazo izquierdo. Al andar
presenta oscilaciones hacia ambos lados, pero mas hacia
el izquierdo. Estando acostado hace a veces bruscos mo-
vimientos de incorporarse, v estando sentado tiene fre-
cuentes inclinaciones bruscas hacia delante. Algunas

Fig. 2.—Arteriograma lateral.

veces se orina sin pedirlo, hecho que se acentia cada
vez mas.

Antecedentes personales.—Hace un afio, amigdalecto-
mia por amigdalitis crénica.

Hace cuatro meses sufrié una pedrada en parietal iz-
quierdo sin brecha ni pérdida de conciencia.

Hace un mes cay6 desde una altura de 2 metros, su-
friendo un golpe en el vientre, sin trascendencia.

Reacciones de ltes en sangre, previa activacién, ne
gativas. .

15 Marg, 10

Analisis de sangre en 8-VII-1958 (docto
con valores normales en series roja y blanca,

Antecedentes familiares.—La madre tuvo yp aho
pocos meses ¥ un embarazo (el altimo)
muerto. Padre, sano. Ambos, padre vy
gativas las reacciones de lies en H:'.lf_'_:

ImManos sanos,

: S""“'HJE.\.

o te
Cuyo fety nac-:
madre, tienen n._.
re. Tiene treg he:

Exploracion neuwrologica Nifio d desarroll

norme

que trae el padre cogido de la mano. Tiene una Zo:"[‘c-
hiperpigmentacion no muy oscura, del tamafig de‘a te
. ling

palma de mano de nifo, en mitad derecha ds 1 fren,
No colabora en absoluto, comprendiendo apenag :1§'ru|~i
ordenes muy sencillas. Al mandarle sacar la lf‘ngu;ﬂﬁ:
la boca manteniendo la lengua dentro con -“?“'Udldas:.]:{
nicas de atrds a delante. No se puede entrar en i_‘nnlat-h‘
con el enfermo, que no habla espontianeamente

r ni se ip.

teresa por su entorno. No responde a ninguna Pregunty
3 B UL

ni logramos obtener ninguin sonido articulado De vy
. 2 ¥

en cuando presenta movimientos '1""""""T‘-f‘*1‘ls disténi.
cos de los cuatro miembros que recuerdan los de la cr
rea. Llanto forzado. Durante el examen presenta \'an:;:
veces un esbozo del tic de Salam. Destaca la indifereng

Fig. 3.—Arteriograma anteroposterior

por trastorno marcado de la inteligencia. Marcada até:
xia de tronco y de los cuatro miembros, mds de 10_5 12
quierdos. No colabora en pruebas estaticas, sensoriales
etcétera.

Pares craneales.—I1: Fondo de ojo, normal.

IIT, IV v VI: Pupilas iguales y con reacciones norma:
les a la luz y a la convergencla. Paresia de recto e.‘(lﬁ_‘f‘
no de ojo derecho y ligera paresia del recto externo I
quierdo,

No nistagmus.

V: Normal.

VII, VIII y resto de pares, normales.

. : 5 : X ¢ piemna
Miembros.—Muy ligera hipertonia en brazo ¥ _P‘q igs
derechos y mds clara hipertonia en brazo y Plﬂ;p‘L fos

quierdos. Reflejos tendinosos algo disminuidos
cuatro miembros, sobre todo los rotulianos. Cu
plantares en flexi6n plantar.

Tampoco suceddneos del Babinski. o anler

Parece haber una marcada hipoalgesia en lado 12q "
do del cuerpo y en ambos miembros inferiores | ]e
de constatar por la falta de colaboraci6n. Por este 0
es dificil distinguir si se trata de una hipoalgesid
una indiferencia ante el dolor).

t4ned-




fomo LEXTT
NiMERO 8

aneo-ahrlmmmles_ conservados,
s et.rjq v ataxia en los cuatro miembros. m#is en
Dism DY,
jos izquierdos. i
itmia respira oria.
?Iitiﬁn(fn‘wrinl 100-80 mm. Hg.; 100 pulsaciones/mi-
Tesit L 4

B «afia simple lateral de erdneo.—Imagen de hi-
Rmmf!{:; 'IT'ltl'.’lt'l‘.'jH‘.!‘.'lI (de “plata batida” por aumento
portttﬂsl:i sresiones digitadas) con d4bil dehiscencia da su-
. 1;1:q uwi-n .mm gilla turca normal (fig. 1).
htmi"flr'in:r-‘ﬂ'””” curotidea percutanea derecha. Se obtie-
ne;‘:rnlns i)l'lti"'-“'"i"”"""‘- "”‘”""" 'II)”»‘*’-_I-' ior late I_';.-I, cuyas
imdgenes son normales (figs. 2 y 3) (11-VIII-1958)
i Puncion Lumbar. Presion en deeubito lateral. 10
centimetros H20. . ‘
Manometria normal en la prucsba de Queckenstedt
Ni HHf’.H"”f'-"f"“’“.’”"’_ff'f hambar, Se obtienen las pro-
vecciones cldsicas. Las imagenes son normales (11-VIII-
1058) (figs. 4 v ).
Andlisis del liguido cefalorraquideo (doctor TAPIA) (12-

\'I-II-lsa;‘;.-n_ Transparente e incoloro, No contiene san-

Fig. 4.—Neumoencefn lograma. Oceipito-placa

Poans .
ﬁr:' nlil?js :':é]“lfm por mmec. (linfocitos). Proteinas tota-
» hio g, por 1.000. Pandy positiva (dos cruces), Ros-
ii'l:llm’f‘? I?Oﬁziti_\'a_iflhns cruces). Fase I, positiva (dos cru-
”;00‘ -0TUros, 1,45 gr. por 1.000. Glucosa, 1,00 g. por
Wa Métodos de Ziehl y Gram: No tiene gérmenes.
fam:;;ser.ma“n negativa hasta con 1 c. c. de liquido ce-
quideo.
rrii[i{‘\iﬁéfl;o;:o_l y Kal_m. rlt‘fxﬂf:\l‘:zs_un el liquido cefalo-
lle: 2_2_2"0_‘0 {]JE:I coloidal de L.m_lluln:_I.::l‘n(‘h:* v Leche-
Blectroen - =2-0-0-0-0-0-0-0-0-0-0 (fig. 6).
dESGr‘g‘amé_x:(;fﬂkmm"m (20-VIII-1958).—Registro muy
zado m"ﬁﬂt“l'n”{"frn ,91. que no hay actividad alfa. El tra-
voltaje en Lﬁtl' '*I"'-‘Ltl\'lf_lnd genm'ulmente\ lenta y tlo_ alto
mas acusathqﬂs (?-s fIcrwm'-mncs. pero con alteraciones
misferigg v ‘n-wt’n regiones ll'unw('u_*nli|';\1;‘s de ambos he-
BUNos hugog d:-mﬂ ".m.""il'.‘l;m en regiones occipitales. Al-
dos se Dhse;-van ondas theta. Cada cuatro a seis segun-
descargas paroxisticas de ondas lentas

Y de gran ;
Cedidag pn:ﬁllﬂje (que en algunas derivaciones van pre-

tienen \fe ﬁilna onda puntiaguda; dichas ondas lentas
€N 0casion ECuencia de 2 a 4 por segundo y persisten

ne
8 86lo de uno a tres segundos y en todas las

Erivacig ;
N€s, mientras que otras veces permanecen du-
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rante bastantes segundos, extinguiéndose gradualmente.
Se han observado algunas ondas positivas aisladas, asi
como complejos K deformados que aparecen tras la os-
timulacién auditiva (figs. 7 y 8).

Fosteriormente a estos examenes, e! nifio
tuvo alguna rara crisis convulsiva generalizada
' a y el trastorno del lenguaje

hailandose yva en septiembre

t 2 5.4 5 8 8 9.9 HONIRTE

L P .

2|| ! [ lf [ | | T

3 _ —

"'}" —1- R L [ L.

A D O O A o O T
Fig. 6.—Curva del benjul coloidal

una fase de disfagia que origind un intenso adel-
gazamiento, y desde este tiempo el enfermo pre-
sent6 un estado de agitacién constante, inte-
rrumpida sélo por momentos de relativa calma
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K. E. G. (20-VII1-1958), Actividad lenta generalizada. Pre-
sencia de alguna punta positiva ¥ de complejos K defor-
mados.




(L

324 REVISTA CLINICA ESPANOLA

o de sueno. Aparte de esto, los hallazgos de la
primera exploracion neurolégica no variaron
practicamente en las observaciones ulteriores

El enfermo fué presentado en la sesion del 18-XI--1958
en los Seminarios de Neurocirugia y Neurologia del Ser-
vicio del doctor S. OBRADOR en el Gran Hospital de la Be-
neficencia General del Estado. En esa fecha la enferme-
dad habia progresado mucho, siendo mucho mas fre-
cuentes las disquinesias coreiformes, el llanto y grito
espasmédicos, la demencia y la emaciacion, habiendo in-

\ A
e -—._|'\,L,.._.——“‘nb—_“\.w'—,ﬂ'\-l‘-\--.—a‘_.-——‘\‘m—h- e s
I S P ) A
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Fig. 8,—E. E. G. (20-V111-1958), Paroxiamos tipicos en la ac-
tividad lenta generalizada

tensa disfagia sobre todo para liquidos. La vision y el
oido parecian conservarse. El lenguaje estaba comple-
tamente destruido en todos sus componentes y el enfer-
mo presentaba incontinencia de esfinteres. La radiogra-
fia simple de crdneo no habia variado en 20-XI-1958. Un
informe del oftalmélogo doctor BARTOLOZZI, de 21-XI-
1958, dice: “Explorado el enfermo Mario Rodriguez del
Campo no se aprecia nada anormal en fondo de ojo.”
El E. E. G., hecho por el doctor CARBONELL, también en
el Servicio del doctor OBRADOR, arroja el resultado si-
guiente (19-XI-1958): “Registro que, efectuado en las
condiciones habituales de reposo. muestra una actividad
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Fig. 8.—E. E. G. en 19-X1-1958, Registro alin mas desorgani-
zado, en el que aparecen los paroxismos con ondas de volta-
je muy elevado.

eléctrica cerebral formada por ritmos delta y escasos
theta de mediano voltaje, difusos, generalizados. Sobre
esta actividad aparecen descargas bilaterales sincronas,
generalizadas de polipunta-ondas de gran voltaje, que
coincidieron con contracciones rdpidas inveluntarias dz
tipo mioclénico. No pudieron practicarse activaciones
por la falta de colaboracién del paciente. En conclusion,
registro anormal: 1) Por la existencia de persistentes
ondas delta y escasas theta difusas, generalizadas y de
mediano voltaje, que implican una disfuncién cerebral
difusa; y 2) Por la aparicién de descargas bilaterales
sincronas, generalizadas, de ritmos complejos polipunta-
onda, que coincidieron con contracciones rdpidas invo-

15 marg g

luntarias de tipo mioclénico y que
una disfuncion de estructuras
gura 9).
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Desde que nosotros viéramos al
agosto e indicaramos a los familiares el Somy,
pronodstico del proceso, y durante Jog mesesnﬁ
septiembre y octubre, el nifio habia sidg traty
por diferentes médicos y con variadas terg o
ticas (terapia antiluética, esteroides COI‘tiC:I:ﬁh_ul
etcetera) siempre sin resultado algung, En;
actualidad (diciembre de 1958) la intensidag 4
los sintomas de disfunciéon bulbar nos hace 31:
poner que el enfermo se halla muy préximg g
final. A primeros de diciembre tuvo otrg Crisig
convulsiva generalizada, que fué nocturn y de
gran intensidad. -

PaCiEnte tn

RESUMEN.

Se describe el cuadro de la leucoencefalitis es.
clerosante subaguda (LEES), proceso conocids
desde 1945 merced a los trabajos de los neur
logos de los Paises Bajos (VAN BOGAERT, Rapgs.
MECKER y cols.) y diferente de la enfermedad de
Schilder, en la que era casi siempre encuadrad
anteriormente, En la actualidad es posible re
conocer clinicamente el cuadro por la constan-
cia de los sintomas, presentacion en nifios y
adultos jovenes, comienzo por trastornos de i
inteligencia y del lenguaje, aparicion de disqui
nesias varias y evolucion subaguda, siendo ps
tognoménicos los hallazgos electroencefalogri-
ficos y del liquido cefalorraquideo. Hasta ahors,
con excepcion de un caso comunicado en Esta
dos Unidos con remision esponténea, el pronds
tico del proceso es fatal en un plazo de alguno
meses. Se sefiala la muy probable identidad d¢
la leucoencefalitis esclerosante subaguda con ls
encefalitis con inclusiones intranucleares de
Dawson y la panencefalitis nodular de Pette
Déring, y se indica la posible relacion con la e
fermedad por inclusiones citomegalicas obser
vada por los pediatras y de posible etiologia V¢
rica. Se presenta el primer caso de LEES obser
vado por los autores.
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SUMMARY

The clinical picture of subacute sclerosing
leucoencephalitis (SSLE) is described. This con-
dition was first described in 1945 by Dutch neu-
rologists (Van Bogaert, Radermecker and asso-
ciates). It is different from Schilder's disease
with which it was almost always included pre-
viously, At present it is possible to recognise
the condition on clinical grounds owing to the
consistency of symptoms, occurrence in chil-
dren and young adults, onset characterised by
disturbances in intelligence and language, occu-
rrence of various dyskinetic forms and subacu-
te course. The findings in the electroencephalo-
gram and C. S. F. are pathognomonic. 8o far,
with the exception of a case reported in the U. S.
with spontaneous regression, prognosis is fatal
in a period of months. It is pointed out that
subacute sclerosing leucoencephalitis is in all
likelihood identical with Dawson’s subacute in-
clusion encephalitis and Pette- 26ring nodular
panencephalitis, and possibly related to the cy-
tomegalic inclusion disease observed by pedia-
tricians and of probably viral aetiology. The
first case of SSLE observed by the writer is re-
ported. :

ZUSAMMENFASSUNG

Es wird das Bild der subakuten, sklerosieren-
den Leukoenzephalitis (SSLE) beschrieben. Der
rozess ist dank der Forschung niederlindis-
cher Nf?urologcn (Van Pogaert, Radermecker
und.Mlt?“b{’it(‘r) seit 1045 bekannt und von der
&ghllder schen Erkrangung getrennt worden, in
*eh Rahmen sie bis dahin immer eingereiht
‘é‘;lsrc!gi.l dcef-{(‘n“-'iir:tig ist es moglich geworden
me, Auft durch die B{‘harrlichk_oit der Sympto-
“‘aéhsen reten bei Kindern und jugendlichen Er-
trunger A c8InN, mit Intelligenz- und Sprachs-
18en, Auftreten von verschiedenen Dyski-

hea % v :
318, Sowie durch seinen subakuten Entwitek-
‘ungsvep|y

uf, klinisch zu erfassen: die Befunde
im 2 b .
Elektmenzephﬂhgramm und 1. c. s. sind pa-
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thognomonisch. Mit Ausnahme eines in den Ve-
reinigten Staaten veréffentlichten Falles von
Spontanremission, ist die Prognose bis heutigen
Tages hoffnungslos und der Krankheitsverlauf
innerhalb weniger Monate tédlich. Es wird da-
rauf hingewiesen, dass die subakute, sklerosie-
rende Leukoenzephalitis wahrscheinlich mit der
intranukledren Einbettung von Dawson und der
nodésen Panenzephalitis von Fette-Doring iden-
tisch ist und es wird auch auf eine etwaige Be-
ziehung zu der von Kinderiirzten beobachteten
Erkrankung durch zytomegalische Einlagerun-
gen  aufmerksam gemacht, deren Aetiologie
wahrscheinlinch auf Virus beruht. Die Autoren
berichten iiber ihren ersten Fall von LEES.

RESUME

On décrit le tableau de la leucoencépnalite
sclérosante sub e (LESS), processus connu
depuis 1945 grace aux travaux des neurolo-
gues des Pays Bas (Van Bogaert, Radermecker
et cols.), différent de la maladie de Schilder o
il était généralement encadré auparavant.

Aujourd’hui il est possible de reconnaitre cli-
niquemet le tableau par la constance des symp-
tomes, présentation chez les enfants et jeunes
adultes, commencement par des troubles de I'in-
telligence et du langage, apparition de dysciné-
sies diverses et évolution sub-aigiie; les résultats
électroencéphalographiques et du 1. c. r. sont
pathognomoniques. Jusqu'ici, le pronostic du
processus est fatal dans un délai de quelques
mois, sauf dans un cas de remission spontanée,
communiqué aux EE. UU.

On signale la trés probable identité de la leu-
coencéphalite sclérosante sub-aigiie avec I'encé-
phalite avec inclusions intranucléaires de Daw-
son et la panencéphalite nodulaire de Pette-Do-
ring; on indique le possible rapport avee la ma-
ladie par inclusions cytomégaliques, observie
par les pédiatres et de probable étiologie virique.
On présente le premier cas de LESS observé
par les auteurs.
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CONSIDERACIONES SOBRE LA PATOLO-
GIA DE LA CIRCULACION PERIVASCULAR
EN LA FASE CAPILAR

P. JIMENEZ BRUNDELET.

Madrid.

En un trabaio sobre histologia pulmonar re-
cientemente publicado . d:ibamos_a conocer la
presencia de una doble circulacion en la. fase
arteriolo-capilo-venular: una cireulacion intra-
vascular reservada unicamente para los glébu-
los rojos v una circulacion perivascular para los
globulos blancos, los cuales terpninan de aban-
donar los vasos sanguineos a nivel de las arte-




