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INTRODUCCIOTN

Desde hace quince afios, nuevos casos de encefalitis
primitivas esporadicas han sido descritos en Europa Occidentel .
siendo su clagificacidn anatomo-clinica uno de los problemas
actuales de la neuropatologia.

Sin embargo, las encefalitis de origen desconocido han
gido bien estudiadas desde el punto de vista clinico e histo
patologico y han sido agrupadas por Krucke y Haymaker bajo
el nombre encefalitis viricas con inclusiones, aungue en al-
gunas de dichas encefalitis, las inclusiones sean raras o ine-
xistentes. Pero, en los ultimos afios, han sido publicadas
formas atipicas de dichas encefalitis, lo cual complica el
problema ya dificil de su clasificacidn, problema que 80 lamen
te el descubrimiento de su estilogia podrd resolwer. Los ca-
sog que aqui estudiaremos estdn pfdximos a una de las formas
del grupo de encefalitis antes mencionadas, a saber, las pa-
nencefalitis subagudas wogresivas, aungue solamente QGsde el
punto de vista evolutivo e histopatoldgico con algunas carac-
teristicas que le son propias ya que, clinicamente; recuerdan
lo que hasta el momento se ha descrito como rombosncefalitis
o encefalitis del tronco cerebral.

Las encefalitis del tronco cerebral constitﬁyen un sin-
drome clinico y evolutivo caracteristico que describiremos
més adelante presentando como particularidad su benignidad,
lo aue implica una ausencia de documentos anatomicos que ha

hecho que, haste ahore,muy pocos casos anatomo-clinicos hayan



sido publicadon.

Con la aportacidn de dos observaciones anatomoclinicas
de la Clinica Neuroldgice del Profesor Garcin (Hospital de
la Salpétridre) intentaremos hacer una revisidn del concepto
de encefalitis del tronco cerebral completandola con una dis—
cusién del lugar que podrian ocupar los casos estudiados en-
tre las formas atipicas de las encefalitis primitivas espora
dicas actuales.

Dedicaremos el primer capitulo & un breve resumen histé-
rico del concepto de encefalitis, haciendo hincapié en las
formas bulbo-protuberanciales de las encefalitis viricas epi-
demiéas me jor conocidas hasta ahora. Hemos dedicado especial
atencidén también a las formas subagudas de dichas encefalitis.
En el capitulo ségundo intentaremos centrar brevemente el pro-
blema que hoy constituyen las encefalitié esporadicas actua-
les pasando a describir en el capitulo tercero las encefalitis
del tronco cerebral, con especial refefencia a las principa-~
les publicaciones de los casos que hanvido perfilando las ca-
racteristicas de dichas encefalitis. Presentaremos a.cdntinua-
cidn los casos que hemos aportado, discutiendo en el Wltimo
capitulo el lugar que ocuparian nuestros casos entre las for-
mas atipicas de las encefalitis ésporadicas'actuales y termi-

nando en lag conclusiones a las que hemos llegado.



CAPITULO T

RESUMEN HISTORICO DEL CONCEPTO GENERAL DE

ENCEFALITIS Y SUS FORMAS BULBARES.

El termino de " en cefalitis", fud introducido en la
terminologia médica por Bouillaud, en 1823, el cual agrupd
bajo dicho nombre & casi todas las alteraciones de la consis-
tencia de la substancia cerebral.

Durante los afios siguientes no se hizo ningunra diferen-
oiacidn entre los reblandecimientos de origen isquémico y los
reblandecimientos de origen inflamatorio, hasta quey; en el
afio 1847, Virchow publicd su memoris sobre l1la embolia y de-
sarrollo la doctrina del reblandecimiento isquémico. Desﬁués
de dicha memoria, la encefalitis cayd en completo descrédito
y su estudio se limitd al estudio del abeceso cerebral. lLa en-
cefalitis no supurante, no encontrd su sitio en la neuropato-
logia hasta la constatacidn experimental de Hayem, en el afio
1868, el cual aisld una encefalitis hiperpldsica diferente
de la encefalitis purulenta.

Esta nueva nocidn de la inflemacién cerebral se desarro-
116 gracias a las descripciones hechas por Virchow, que nun-
ca habfa absndonado la nocidn de inflamacidn cerebral, de uns
encefalitis congetina ¥y de una encefalitis iniersficial (1878),
a lag que se.aﬁadid el aislamiento, hecho por Wernicke en
1881, de una policencefalitis superior aguda hemorrdgica. Sin
embargovla aportacidn principal al concepto de encefalitis

fué el descubrimiento de Strumpell que, en 1884, describid una
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polioencefalitis aguda del nifio y, en el afio 1891, una ence-
falitis idiopdtica en el adulto introduciendo la nocidn del
papel posible de un factor infeccioso .en la etiologia de di-
chas enfermedades. La encefalitis idiopdtica del adulto se
atribuydé a la gripe y sus lesiones qﬁe encontraron principal-
mente en la substancia blanca. Se considerd gque, la polioen-
cefalitis aguda del nifio era =a forma alta de la paralisis es-
pinal estudiada por Heine algunos afios antes y sus lesionss

se hallaron principalmente en la substancia gris.

Fué la escuela de Raymond (Chartier 1907) la que intentd
sistematizar la nocidn de encefelitis aguda sin supuracidn,
incluyendo en dicho concepto las dos formas descritas por
Strumpell y le encefalitis de Wernicke a la cual oponen una
forma bulboprotuberencial o inferior descrita por Leyden
(1878) con el nombre de mielitis bulbar agude hemorrigica.

Immediatamente después, sefialaron el origen infeccioso
0 toxi-infeccioso de dichas enfermedades, observando la fre-
cuencia con gue la encefalitis de Wernicke aparecia en los
alcoholicos, y la encefalitis idiopdtica del adulto aparscfa
en los enfermos que habian padecido recientemente un proceso

gripal (Leichtenstern y Nailiwerck).

La poliomielitis: formas bulbares.

La forma bulbar de la paralisis espinal descrite por Strum
pel en 1884 y confirmada un afio mds tarde por Pierre Marie,
volvié a ser estudiada por Medin en 1898 y afiadida a otras
formas diversas que no eran més que modalidades de una misma

entidad mérbida epidémica. Wickman sefiald esta forma bulbar
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en 34 casos de los 1031 que habia estudiado, y desde entonces
numerosog autores han publicado nuevos casos, insistiendo prin-
cipalmente sobre las lesiones de los ndcleos motores de los
nervios cransales con paralisis nmultiples, oftamople jlas,

etc. ¥y subragando como nota caracteristica la lesidén del ni-
cleo del X (Perkins y Dudgeon 1907, Acufia 1908, Magni 1925,
Kino 1928; Howe y Bodian 1942, Luhan 1945 y otros). Entre di-
chos autores Acufia y Magni insistieron sobre la frecuencia

de la lesidn de la substancia reticular mediana responsable

de los transtornos respiratorios de sus enfermos, 1lo cual.conﬁ
firmaron Manicatide y col. 1928, Thomas y TLhermitte, 1929,
Thermitte y col. 1932, y Bodian 1947, el cual lo sefiald en
todos sus casog: Nordmenn y Miller, 1932; Smith y Fineberg,
1934, y, sobre t&do, Baker y col.(1950) describieron transtor-
nos circulatorios en los enfermos de poliomielitis bulbar,

que atribuyeron a la lesidén del centro vasomotor. Dichos auto-
res dividieron la poliaﬁielitis bulbar,rsegdn la sintomatolo~-
gia, en cuatro formas, a saber: una forma con lesidn del nu~
cleo ambiguo, una forme con lesidn de las dos clases dé celu-
las. En la primera forme predominaban la disfagie y la disar-i -
tria; en la segunda forma las funciones del centro respirato-
rio se hallaban transtormadas produciendose apnsas y una irre
gularidad del ritmo respiratorio; mientras que, en la tercera
forma aparecian principalmente los transtornos vasomotores a
causa de las lesiones del centro ciroulatorio; la cuarte forma
era repidemente fatal & cause de las lesiones de ambos centros.
En dichos casos podfan encontrarse lesiones mds altas en el

tronco cerebral, menos intensas que las bulbares e interesan-
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do principalmente los nudcleos oculomotores, la substancia ne

gra y los nidcleos tegmentales.

Ias formas bajas de la encefalitis epidemica. .

En 1917; una nueva clase de encefalitis epidemica dafien
do el tronco cerebral, fuéd descrita por von Economo. Los en-
fermos tenfan en comin, un estado gripel y transtornos mescoe
falicos, presentando algunos de ellos paralisis obﬁlomotoraa
junto a un estado de sonmolencia. El examen anatomico demog-
traba la existencia de unainflamacidn difusa del neuroeje;
en forma de pequefios focos inflamatorios situados casi ex-—
clusivamente en la substancia gris del mesocéfalo. Pronto se
admitid el caracter infeccioso de la enfermedad. Von Economo
describid la forma aguda y la forma prolongada de la enferme~
dad. Entre los casos agudos, las formas bajas (bulbopontinas)
eran extremademente raras, de tal manera que, Crochet solo pu
do encontrar cuatro casos sobre cincuenta y Achard solo citd
elgunas raras observaciones que no eran personales. lLa forme
evolutiva subaguda fud estudiada nds tarde por numeroscs an-—
tores, principelmente por Wimmer en 1924 y por Guillain y Mo~
llaret en 1933. Estos uUltimos autores incluyeron en su memo-
ria formas clinicas cerebelosas (Delbecke y Van Bogaert) y bul
bares (Rimbaud, Brulet y Mme. Videl en 1927 y Helsmoortel,
1931), pero dichas formes son excepcionalss y su diagndéstico
se fundd en los antecedentes incontestables de encefalitis |
agude, .

El polimorfismc mdrbido de la enfermedad en oposicidn a

le. constancie de sus lesiones Hatopatoldgicas, la separd de la
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encefalitis~post-gripal y la incluyd, desde el punte de vista
nosografico, en el grupo que reune a la poliomielitis ante-
rior aguda, a la encefalitis epidemica de Borna del caballo
y a la rabia; grupo de enfermedades con lesiones inflamato-
rias de la substancia gris y con predominio en el tronco ce—

rebral.

La rabis ¥ la enfermsedad de Borma del caballo.

- La rabla ya era.:conocidad de 1los neuropatologos desde
hacia mucho tiempo; aunque los casos humanos de dicha enfer-—
medad eran muy raros &a causa de las medidas preventinas to-
nadas después del descubrimiento de Pasteur, siendo Klarfeld
en 1922 y Schukri y Spaatz en 1925 los que fijaron los carac
teres de las lesiones de dicha enfermedad en el hombre y &l
observar que las lesiones de la rabia predominaban en 15
substancia gris del tronco cerebral y principalmente en la
substancia negra, establecieron asi su paralelismo lesional
con la enfermedad de von Economo,

La enfermsdad de Borna del caballo era también conocida
desde hace mucho tlempo en forma epidemica en los céballos y
en 1ps conejos, atacando principalmente las zones gangliono-
res del tronco cerebral y presentando inclusiones intranucles

res (Joest) No he sido nunca descrite en el hombre.

Encefalitis viricas transmitidas por artropodos.

Un gran cembio se operd en el terreno de las encefalitis

en la época comprendida entre 1924 y 1937. En dicha época,
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grandes epidemias de encefalitis aparccieron en el Japon (1924 )
en los Estados Unidos, donde las mds importantes se produje—
ron en St. Louis en 1933 en las costas oriental y occidental

en 1938 (encefalitis equinas) y algo mds tarde en Venezuela,

en Argentina, etc. Dichas encefalitis se transmiten por los
mosquitos y su etiologia es virica. Casi en la mism época,
encefalitis de origen virico, transmitidas por las garrapatas
fueron descritis’ en Rusia~(1932), en Australia (X disease,
1919) y en Inglaterra (Looping-ill) ¥nica epidemia registre-—

da en Europa occidental.

Toda esta encefalitis tienen en comin el ser de carac-—
ter epidemico, ser transmitidas por artropodos, tener una
evolucidn clinice aguda y producir lesiones blancas y grises
con predominio de las dltimas en todo el neuroeje, con topo-
grafias preferenciales segin los casos, pero 1o mds importan
te, €8 el hecho de que ya no es necesaria la histopatologia
para diferenciarlas, labor, por otra parte, extramadamente
dificil, ya que se tierme como recurso para identificarlas el
agente productor de la enfermedad, a saber, un virus esper’-
fico para cada una. .

Las formas crdnicas son muy raras, pero existen en todas
las mencionadas encefalitis, aunque mds que uma forma evolu-
tiva no son més que secuelas qe persisten en los supervivien-
tes.

Les necrosis existen también en casi todas las encefali-
tis viricas principelmente en forma de cavitaciones en la en
cefalitis equina del oeste , en forma de reblandecimientos ¥y

algunas veces de espongilosis en las encefalitis jponesa B y
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en forma hemorrdgica en la encefalitis producidae por las ga-
rrapatas.

La localizacidn de las lesiones es, normalmente, basal-
caudal (es decir, en la base del cerebro, el tronco cerebral
y la medula) y corresponde &l grupo B de Peters y Struck,
aunque las lesiones corticales son mucho mds importantes en
la’ encefalitis producida por las garrapatas.

La encefalitis japonesa B es epidemica, aguda y sdlamen
te ha sido descrita una forma de paralisis bulbar como forma
clinica atipica (Hayashi; Ishi).

ILa forma prolongada de dicka enfermedad fué estudiada
por Tatestu un buen ndmero de enfermos y sus secuelas consis-
ten en transtornos psiquicos, Parkinson post-encefalftico y
crigis convulsivas.

ILa histopatologia se caracteriza por perivascularitis,
nicleos celulares y focos necréticos de rarefaccidn, qQue pre-—
dominan en la substancia gris. En los estadios prolongados
los focos necrdéticos evolucionan hacia el reblandecimiento.
En le substancia blanca se encuentran placas de desmieliniza-
cidn espongiformes y Zimmerman describid depdsitos calcdreos
en abundancia .

En la encefalitis rusa verno-estival, los enfermos con
lssiones en el tronco cerebral, representan segin Rojaeva
(1957) o1 17 % de los casos, Se trata de paralisis bulbares
0 bulbo-pontinas, la mayorfia de las veces, asociadas a para-
lisis espinales. Las formas crdnicas-progresivas se presentan
en el 21 % de los casos (Belman 1960), y su forma méds frecuen

te es la poliomielitica crénica asociada a paresias bulbares



y que deja como secuelas grandes amiotrofias localizadas.

La mayoria de las veces; las lesiones se localizan en
los ndcleos grises centrales, el puente, el bulbo y la medu-
la Consisten en nodulos gliales, perivascuiaritis, infil-
traciones glio-mesenquimatosas difusas y focos Qe meorosis en
forma de microreblamiecimientos, Las lesiones predominan en
la substancia gris pero desbordan hacia ia substancia sab-
cortical.

La encefalitis escocesa (Looping— ill) es también una
encefalitis producida por las garrapatas de tipo occidental
que se desarrollaen los corderos pero que puede ser transs
mitida al hombre.

Glazunov y Popova (1946), Brevis, Neubauser y Hurst
(1949) y Neubausr y Hurst (1948), tieren descritos casos hu-
manos con evolucidn bifdsica, con un primer periodo de fie-
bre, cefaleas y astenia y un segundo periodo, con temblores,
ataxia, paraligis de los nervios craneales y obnubilacidn.
En el liquido esfalo-raquideo se observa unpleiocitosis y una
leucocitosis en la sangre.

En Europa Central, han existido epidemias en Checoslo—
vaguia, Hungria y Austria en donde han aparecido casos de en
cefalitis producide por las garmpatas, parecidos a los ca-
sos de encefalitis rusa ( Bedmar 1959) (Grinschel 1955, Kor-
nyey 1955).

Desde el punto de vista clinico, parece ser que las fog
ms crénicas progresivas son mucho menos frecuentes desde el
punte de vista histopatoldgico se trata de polio-encefalitis

en "islotes", es decir, diseminada de mmera discontinua en



todo el sistema nervioso central.

El elemento predominate del cuadro patoldgico, es el
proceso degenerativo del parenquima nervioso. Las perivascu
laritis y las infiltraciones intersticiales nodulares,y en
"iglotes", estdn compuestas, principalmente,por celulas de
origen hemdtico y adventicial. La participacidn glial es me
nor, lo cual las diferencia de la poliomielitis. En sus for
mas progresivas prolongadas, pequeiios focos de recrosis, han
sido descritos por Bednar en 1959, los cuales son esponjosos
o micro-quisticos, localizdndose, principalmente, alrededor
de los vasos y casi no contiensn cuerpos granulo-adiposos.
Bednar cree que pueden ser producidos por factores anéxicos;
a causa de la frecuencia de las lesiones vasculo-miocdrdicas
en el curso de la enfermedad.

Las localizaciones medulares, bulbares, pontinas, cerebe
losas (celulas de Purkinje) y diencefalicas son constantes.

Epidemias mds reducidas han sido sefialadas por Bader y
Hengel (1950) en el Palatinado, por Betke y Eaiser (1952)
en Baden y por Weicker en Aix la Chapelle, esta Wltima con
Predominio bulbar aungue ningun virus ha podido ser aislado
en ninguna de ellas,

A parte de las encefalitis de las que acabamos de hablar;
existen otras encefalitis no epidemioas en las cuales; hasta
la fecha, las investigaciones bioldgicas nd han dado ningin
resultado positivo para obtener la naturaleza del agente
productor, Se les llama encefalitis primitivas esporadicas

O bien encefalitis de origen desconocido.
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CAPITULO IT

ENCEFALITIS ESPORADICAS ACTUALES

Encefalitis de Dawson.

En 1933 y 1934, Dawson describe dos casos de encefali-
tis subaguda progresiva, observados en los nifios en el Tenne
ssee que; clinicamente, se caracterizan por movimientos in-
voluntarios de los miembros y transtorﬁos de las consciencia,
v, anatomicamsnte, por la presencia, en gran nimero de neuro
nas corticales, de inclusiones intranucleares del tipo A de
Cowdry, es decir, las inclusiones que este habia descrito
en el herpes. Sin embargo, las tentativas de Dawson para
transmitir la enfermedad a los animeles fracasaron y elimi-
naron el virus del herpes como sausa posible.

Mds tarde, en 1942, Akelaitis y Zeldis describen un nue
vo caso de encefglitis con inclusiones y en 1948, Brain, Green
field y Russell complemsntan la descripcidn de Dawson, al
publicar cuatro nuevos casos con evolucidn subaguda, trans-
tornos extrapiramidales del tipo disquinetico—hipertonico,
un deficit piramidal, paresias oculares, alteraciones de la
conciencia y una demencia progresiva. Anatomicamente, las iE
clusiones intracitopldsmicas estdn situadas en las neuronas
¥y en los oligodendrocitos. Las lesiones predominan en la -
substancia gris donde existe la infiltracidn micregliel y as
trocitaria formando grandes focos, aunque, sin embargo, la
lesidn principal la constituyen las aliteraciones celulares,

El proceso inflamatori:s linfoplasmocitario es discreto y las
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alteraciones de la substancia blanca son consideradas como
secundarias a las lesiones grises por los autores ingleses.
Debemos notar que, en los casos de Akelaitis y Zeldis ¥y

el de Kinney (1942 ) se han observado necrosis focales cor-

ticales en los lobulos frontales y temporales.

La leuconencefalitis de Van Bogaert.

En 1945, y, en 1952, después, Van Bogaert reune con
el nombre de leucoencefalitis esclerosante subaguda, un
cierto nimero de observaciones similares a un caso que €1
mismo habia publicado con Busscher en 1939. Se trata de una
enfermedad en el nifio de evolucidn progresiva y subaguda
que conduce a la.muerte en algunos meses. Se caracteriza
por trastornos graves y precoces de todas las fundionss.
psiquicas; crisis epilepticas asociadas a hipercinesias
complejas y diversas y el desarrollo de una hipertonia de
decorticacidn junto a un adelgazamiento brutal y a la ausen
cia de modificaciones importantes de los elementos bioldgi-
CcOS. |

Las lesiones histopatoldgicas predominan netamente en
la substancia blanca axial de los hemisferios consistiendo
esencialmente en una reaccidn inflamatoria linfoplasmocita-
ria y glial y una reacceidn glio-fibrilar muy marcada al
lado de la cual la destruccidn mielinica aparece moderads,

La infiltracidn glial y linfo-plasmocitaria se presen
ta tambidn en la substancia gris, a la vez de un2 manera

difusa y de una manera focal, aunque en menor grado.
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La topografia de las lesiones corresponde al grupo
A de Peters y Struck, c¢s decir con predominio claramente
telencefalico. Guazzi en una revisidn dg- 50 casos conclu
ye diciendo que la participacidn del troncogegrebral
aunque muy frecuente, no es una caracteristica ds la en
fermedad y se trata a menudo de lesiones inflamatorias
muy activas. Osetowska en wa revisidén de los mismos ca-
sos dice que la regidn méds atacada es la parietgbecipil -
tal, lo cual estd de acuerdo con la topografia de la mayo
ria de los casos no estudiados en dicha revisidn, y es
en esta misma regidn donde la desmielinizacidn es mds
severa lo que sugiere que es posible que el proceso em-
piece en el 1dbulo occipital. Los ndicleos grises basales
estdn también muy lesionados, en particular, el talamo
y el pallidum.

Inclusiones intranucleares, parecidas a las descri-
tas por Dawson, se encuentran en las neuronas corticales
de muchos casos,; lo cual acerca la leuc:uencefalitis de
Van Bogaert, a la encefalitis con inclusiones de Dawson,
hasta el punto que Greenfield, practicamente, no los se;
pare en su tratado de Neuropatologia.

Las necrosis no son raras en dicha enfermedad, asi
Van Bogaert, Radermecker y Thiry, y, Haymaker, Smith,
Van Bogaert y Chenar, describen reblandecimientos foca-
les en la corteza cerebral. Rosanoff y Martin e Isler
(caso n? 3) describen necrosis importantes temporo-ocei-
pitales y fronto-parietales. Finalmente, en las zonas don

de la desmielinizacidn es mds intensa se han descrito
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focos de necrosis en los casos de Myle y Van Bogaert (1949),
Macken y Lhermitte (1950), Martin, Macken y Hess (1950)
Weingartner y Seitelberger (1952). Dichas necrosis van desde
la espongiosis hasta la desintegracidn lipidica y predominan
en la regidn occipital. |

Tariska (1959) tiene un caso donde se asocian las lesio
nes inflamtorias nodulares, una esclerosis sub-cortical y
necrosis cocipitales. Michaux, Lapresle y Koupernik, en su
caso publicado en el mismo afio, escriben que "al lado de las
lesiones corticales en dorde encontramos inclusiones intra-—
nucleares del tipo A y las lesiones inflamatorias del tronco
cerebral de tipo nodular existe en la substancia blanca, una
desmielinizecidn con su grado mdximo en el centro oval de
aspecto esponjoso y en ocasioncs incluso necrdético.

Vamos a pasar a las formas agudas de dichas encefalitis
esporadicas, omitiendo voluntariamente la descripcidn de la
panencefalitis de Pette y D8ring, de la cual hablaremos mds
tarde; ya que nos interesa especialmente. Quede claro, sin
embargo, que dicha pansencefalitis no es mds que una forma de
las panencefalitis subagudas progresivas, que junto con 1as-
otras dos encefalitis hasta ahora descritas formen una sola
entidad nosoldgica. Las formas agudas conocidas de dichas
encefalitis son las encefalitis herpética y la encefalitis

necrosante aguda.

La encefalitis herpética.

La responsabilidad del virus del herpes ha sido invoca-

da en un gran numero de encefalitis a causa de la frecuencia
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con que aparece un herpes en el curso de manifestaciones ence
faliticas de naturaleza diversa. Es nocesario, pues, ser ex
tremadamente prudentes y no tomar en cuenta mds que los casos
en los que la inoculacidn ha sido positiva. El1 primer caso
donde dicha prueba bioldgica ha sido realizada es el de Smith,
Lenette y Reames en 1941, seguido rapidamente por los casos
de Zarafonetis, Smadel, Adaﬁ y Haymaker en 1941, los de
Whitman, Wall y Warren, en 1946 y el de Wildi, en 1950. ILas
encefalitis son, corrientemente, de evolucidén fulminante y
producen grandes lesiones hemisfericas.necrdsticas al lado

de lesiones inflarmtorias (Haymaker). Existe una forma local
en el nifio con pequeflas lesiones gliomesenquimatosas perivasg
culares en ¢l bulbo, el pusnte y la substancia blanca cere-—
bral. Se pueden encontrar, también, pequefios focos de re cro
8is cortical con inclusiones intranucleares del tipo A. En
el aduito, el cuadro clinico consiste en una lesidn grave y
aguda del neuroeje con, unicamente, signos generales sompa-—
fados, a veces por movimientos involuntarios en forma de
convulsiones y transtornos motores mnilaterales. En el exa-
nen del L.C.R. encontramos un pleiocitosis elevada, formadé
Principalmente de monocitos, una albimina relativamente poco
elevada y una glucosa normal o ligeramente baja.

Las lesiones consisten én focos corticales de infiltra
cidn adventicial y hematdgena evolucionando hacia la necro-
sis. Pueden haber también nddulos gliales y la substancia
blanca sub-cortical participa tambien en el proceso aunque

en un segundo plano. La topografia de eleccidn es la del ri-
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nencefalo y los lobulos temporales occopitales aunque, en
1959, Wildi publicd un caso en el recién nacido con predomi-
nancia lesional en el cerebelo y los lobulos frontales donde
la substancia blanca participa de manera predominante en el
proceso inflamatoria y r2crosante.

En todos los casos verificados se han encontrado inclu-
siones intranucleares del tipo A 1o gue ha conducido Hayma-
ker a proponer el virus del herpes como causa de este grupo
de encefalitis de causa desconocide reunidas por Krucks.

De todas maneras la cucstidn estd muy lejos de ser zan—
jada y el mismo Haymaker afirma que Za ultima palabra la ten

drén los laboratorios viroldgicos.

La encefalitls necrosante aguda.

Existen otras encefalitis donde la necrosis se halla en
primer plano y donde las tentativas de inoculacidn en los ani
males son negativas. Greenfield describe las primeras obser-
vaciones de estos casos en 1950 bajo el nombre de encefalitis
polio—-cldsticas, entre las que se nallan tres observaciones
donde la necrosis cortical constituye el aspecto mds impor-
tante de la enfermedad, y donde no encontré ninguna inclusidn.

Las mismas lesiones se encuentran, en 1953; en un caso
de Draganescu, Olteanu, Ionescu y Tofan. Dichos casos consti
tuyen lo que Van Bogaert, Radermecker y Devos han llamado
encefalitis necrosantes agudas y en las que Haymaker ha pueg
t0 en evidencia las inclusiones intranucleares del tipo A.

La encefalitis necrosante aguda que dichos autores han
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relacionado enseguida eon los casos dc encefalitis herpétice,
s¢ presenta como una afeccidn cerebral aguda que sobreviens
algunas veces despu€s de un episodio visceral infeccioso mal
precisado y que no se halla acompailado de erupciones heri:é—~
ticas.

Al principio puede comportar un componente psiquico im
portante de tipo depresivo, despues confusional y con aluci
naciones. Este transtorno grave de la conciencia puede llegar
al coma. Junto a este estado rental aparecen crisis epilep-
ticas, signos focales (hemiplejia) o difusos (cerebeloso,
disartria, etc.) y algunas veces lesiones de algunos nervios
cranceales.,

Su evolucidn, la mayoria de las veces, es mortal en
un plazo de 5 a 20 dias, pero huede alargarse también hasta
dos o tres meses.

Las lesiones anatomicas consisten en una necrosis in-
flamatoria severa, la mayoria de las veces simetrica, pero
con predominio unilateral, principalmente cortical, pudiendo
atacar los ndcleos grises centrales y el cerebelo, pero lo-
calizéndose; sobre todo, en el rinencefalo y el lobulo te.u-
poral y en ciertas formaciones corticales vecinas. Inclusio
nes intranucleares del tipo A han sido descritas en la mayo-
ria de los casos. Faltan en los casos de Greenfield (1950)
Berger y Olzewski (1955) Siguier, Lapresle y Betournd (1956)
Crawford y Robinson (1957) Griiner (1959) Grant y Mc. Mene--
mey (1959 ) Franken y al. (1959) y Marie y Lyon (1961).

En la mayorfa de los casos, las lesiones blancas son
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discretas y sdélo prolongan las lesiones corticales, pero se
encuentran casos que se hallan en los dos extremos. por una
rarte los que son estrictamente poliocldsicos, como los de
Greenfield, Crawford y Robinson y Marie y Lyon, y, por otra
parte, los cesos con una necrosis extendida de la substancia
blanca, como los de Alajouanine, Griiner y col. (1956) y Coi-
rault, Ajuriaguerre y Vedrenne, los cuales se caracterizan
por su cronicidad y por un cuadro clinico que se acerca al
de la leucoencefalitis de Van Bogaert.

En 1956, Siguier, Lapresle y Betourné sefialan una fuer
te participacidn del tronco cerebral en el proceso lesiomal,
en forma de infiltraciones glio-mesenguimatosas fuertemente
nodulares como la descrita en la pansncefalitis.

Dicha particularidéd ha sido confirmada por numerosos
autores principalmente por Alajouanine y col. , V.Gehuch ten -
Brucker y Dechef (1957) Kriioke (1957) Griiner (1959) Tariska
(1959) y en los casos estrictemente poliocldsticos ya des—
critos.

En uno de sug casos Grawford y Robinson han observado.
depdsitos calcdreos como los que Zimmerman encontré en la en
cefalitis japonesa B. Otros autores los han descrito mds tar
de, principalmente, Marie y Lyon. |

Sefialamos también, que se pueden encontrar neerosis en
forma de pequefios focos diseminados en los hemisferios, pre-
dominando en los ldbulos frontales y occipitales y en el pa-
1lidum, capsula interna, regidnsub-talamica y nidcleo dentado.

Los casos mds significativos son los de Kriicke (1957) Griiner
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(1959 ) Kornyey y Mattyus (1959) Berlucchi (1959) Wodlf y
Hoult (1959) en los que un componente hemorrdgico es sefiala-—
do en las lesiones, lo cual llevd a Krucke a incluir en las
encefalitis esporadicas, la encefalitis hemorrdgica de Hurst.
Finalmente, debemos sefialar que en algunos casos de ence
falitis poliocldsica, Draganescu y Draganescu (1960) han lo-
grado obtener unza reaccidn de fijacidn del complemento posi-—
tiva para los virus de las encefalitis producidas por las

garrapatas.

La panencefalitis de Pette y Doring.

En 1939, Pette y Doring publican bajo el titulo de "pa-
nencefalitis autoctdna del tipo de la encefalitis japonesa"
cuatro observaciones esporddicas de una afeccidn subaguda en
los adultos con signos piramidales y vegetativos, agitacidn
pamomotriz, disartria, movimientos atetoides,; mioclonias,
temblor y una rigidez muscular con contracturas. En el liqui
do cefaloragquideo existe una pleiocitosis y la albumina esta
poco elevada.

Las lesiones anatdmicas estdn formada por nddulos glia-
les perivascularitis linfoplasmocitarias y una proloferacidn
glial difusa en forme de bastoncitos predominando principal-
nente en la substancia gris el cortex y del tronco cerebral
(principalmente en el puento v el bulbo). Aungue se puedeﬁ
observar algunas perivascularitis en la substancia blanca,
no hallamos ninguna lesidn de 1a mielina. Dicho caracter no-

dular, condujo a Pette y Doring @ pensar en la encefalitis
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japonesa y en las rickettsiosis, que con las panencefalitis,
Hallevorden ha agrupado con el nombre de polioencefalitis con
nddulos gliales.

Numerosos casos han sido publicados mds tarde y Bonhoff,
en 1948 en una revieidn de la literatura describe 16 casos a
los que afiade tres casos personales. Los casos descritos son
nifios y adultos entre los 6 y los 61l afios de edad, la dura-
cidn de su enfermedad va desde cuatro dias a diez afios, pero
normalmente no dura mds que algunos meses y puede curarse.
Con frecuencia la temperatura es norna o discretamente ele—
vada, las alteraciones del L.C.R, son discretas e incluso
inexistentes v el cuadro clinico asocia transtornos psiqui-
cos con transtornos de la coordinacidn transtornos extrapira
nidales junto con mioclonias, déficite piramidales, signos
vegetativos y transtornos bulbares.

La distribucidd de las lesiones anatdémicas corresponde
a la que ya hemos descrito en losg casos de Pette y Doring y
el hecho mds caracteristico es el aspecto fuertemente nodular
de la proloferacidn glial. |

En 1950, Pette vuelve a estudiar el problema con Kalm y
fija las caracteristicas priﬁcipales de las panencefalitis,
que; desde el punto de vista clinico consisten en transtornos
psiquicos,; en el primer estadio de la enfermedad, hiperquine-—
sias extrapiramidales; en el segundo estadio y una rigidez
extrapiramidal, en el tercero. Las alteraciones histopatold-
gicas colocan en primer plano los nddulos gliales que se

encuentran en el cortex, los nucleos optoestriados, el cere—
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belos, el bulbo y el puente; y en segundo plano las prolifera
ciones gliales subcorticales con desmielinaziones en los sur
cos, todo ello dcminando en el lobulo occipitel. Vemos, inme-—
diatamente, las similtitudes anatomo-clinicas de este enfer-
medad con los casos de leucoencefalitis de Van Bogaert, lo
cual fué puesto de relisve por los autores. Los casos publi~
cados desde entonces, confirmen la hipotesis unitaria de las
dos enfermedades.

Al principio, Jacob, en el afio 1959, en una revisidén de
algunos de los casos observados por Bonhoff, a los que sumd
cuatro observaciones personales, encontrd inclusiones intra-
nucleares neuronsles y gliales en los casoa dos y tres de Bon
ho§f y en dos de sus propios casos. Mattyus las habia setiala
do ya en 1956 en los nicleos de las celulas de Purkinje; el
igual que Horany (1952) y Tariska (1962) en estudios recien
tes.

Las lesiones blancas subcorticales han sido descritas
por Pette y Kalm (1950) y principalmente por Kalm (1952),
con una intensa proliferacidn glial subcortical, al lado de
una desintegracidén mielinica. En el primer caso de Mattyus
(1956) al lado de una proliferacidn glial de tipo nodular |
diseminada en la substancia, gris, existe una desmieliniza-
cidn de la substancia blanca occipital con una gliosis peri-
ventricular. Dicha lesidn es encontrada también por Wolfram
¥ Wunscher (1953) pero coexistiendo con nodulos gliales di-
seminados en la substancie gris, y necrosis en el asta de

Ammon, la capsula interna y el nidcleo ceudal.
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Existen necrosis en el asta de Ammon en el segundo caso
de Mattyus (1956) mientras que,las lesiones nodularés estdn
diseminadas pero predominando en el bulbo. Es en este caso
donde encontrd las inclusiones.

Existen necrosis temporales en el caso de Zander (1940);
el asta posterior esta reblandecida en el caso de Hasenjager
y Lenz (1941) y una desintegracidn lipidica es sefialada en el
caso de Kornyey (1943). En el caso n® 1 de Bonhoff (1948)
encontramos la asociacidn de la panencefalitis con necrosis
cortical hemorrdgica temporo-cccipital , necrosis cortical
que vuelve a encontrarse en el caso de Kalm (1952) y de
Kersting (1952) en el asté de Ammon. Dichas necrosis también
se sefinlan en el caso de Amler y Colmant (1955) y en el de
Paarman y Paarman (1953 ). Eicke (1951) encuentra necrosis en
el tdlamo, las olivas inferiores y en el ndcleo dentado, y
Mattyus en el putamen, el pallidum, el tdlado y el asta de
Ammon.

Existen varias observacionss de cncefalitis nodulares
que nos interesar particularmente ya que, 2 pesar de reali-
zar el cuadro clinico caracteristico de este tipo de encefa-
litis, las lesiones inflamatorias'nodulafés y perivasculares
predominan en el tronco cerebral.

Existe una observacidén de Draganescu, Olteanu, Marines
cu y Tofan (19%4) con una evolucidn super—aguda y del tipo
convulsivo-domatoso en la cual las lesiones nodulares se en
cuentran en el puente, el bulbo y el ndcleo dentado. Los
autores la}han llamado romboencefalitis nodular de maturale-

za indeterminada. Kornyey y Mattyus (1959) aportar dos casos
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agudos tipicos desde el punto de vista clinico y anatdmico,
pero localizando las lesiones en el tronco cerebral y el ce~
rebelo, principalmente, a nivel de los nudcleos del puente, la
substancia retirulada y el nudcleo dentado. En uno de dichos
casos existe ademds una rarefaccidn y desmielinizacidn peri-
vascular en la regidn capsulo-insular.

Observaciones parecidas pero con evolucidn subaguda han
sido publicadas por Marinescu en el afio 1936 y por Guillain,
Mollaret y Bertrand en el afio 1936 aungue en este ﬁltimo caso
ge trata de una polioencefalitis con un principio agudo y con
evolucidn mds prolongada (cuatro meses) donde naturalmente,
faltan las lesiones blancas.

Horany ha descrito dos casog parecidos con lesiones no-
dulares en el nucleo deﬁtado, el puente, las olivas bulbares
v el cortex occipital y urna desmielinizacidn de la substan—-
cia blanca occipitale.

En 1956, Alajouanine, Bertrand, Griner y Flavigny han
bublicado un caso gue erxpezé bruscamente con fiebre, dolores
abdominales, tetraparesias, transtorno s sensitivos y fascicu-
laciones musculares; un sindrome polioneuritico que termind
cinco meses mds tarde en un sindrome de Korsakov. En el L.C.R.w
las celulas y la albimina estaban aumentadas y la curva coloi
dal era de tipo paralitico.

El exanmen anatémico muestra una encefalitis nodular con
Perivascularitis intensas en la substancia gris temporoocipl
tal, el hipocampo, el micleo amigdelino, el asta de Ammon,
el tdlamo, los cuerpos ranilares, el ndcleo rojo, el puente,

el bulbe (olivas inferiores). Los ganglios espinales‘estaban
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también dafindos. Solo existia un pequefio foco de desmielini-
zacidn.

Usunoff, Bojinov y Georgiev (1957, 1960, 1962) han estu
diado una encefalitis esporddica que hizo estragos en Bulga-
ria y que ellos llamaron encefalitis progresiva hiperquinéti
ca subaguda. Es mds frecuente en los nifios pero ataca igual-
nente a los adultos y no presenta ninguna particularidad es-—
tacional. Su evolucidn es lenta y progresiva y puede ir de
dos a cuatro afiocs. Bl sintoma principal la constituyen hiper
quinesias gque pueden ser de tipo balismico, mioclonjco o
torso-distdénico. Al lado de dichas disquinesias, se pueden
observar transtornos del tono muscular,; gue conducen a uns
rigidez de decerebracidn, transtornos psiquicos (demencia
progresiva ), transtornos piramidales y un sindrome vegetativo.

La electro-encefalografia muestra los signos descritos
por Radermecker para la leucoencefalitis esclerosante subagu
da. El examen de L.C.R. muestra una elevacidn de la albimina
con globulinas positivas y una curva coloidal del tipo para-
litico, sin pleocitosis.

TLa histopatologia muestra lesiones inflamatorias que pre
dominan en la substancia gris cortical, el tdlamo, el hipotd
lamo y, principalmente, en el tronco cerebral donde las es-
tructuras mds dafiadas son el nicleo del puente, las olivas
bulbares y los nfcleos dentados.

Las lesiones estén constituidas por perivascularitis,
Proliferacidn microglial difusa, nodulos gliales y rares

neuronofagias. Las lesiones blancas son poco frecuentes.

AN
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Tos autores han intentado descubrir el virus prodwsctor
e la enfermedad pero los resultados obtenidos continuan sien
0 hegativos para la encefalitis producida por las garrapatas,

a encefalitis japonesa B y el herpes.
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CAPITUTLO ITT

ROMBOLNCEFALITIS O ENCEFALITIS DEL TRONCO CEREBRAL.

Clinica y etiologia.,

Si revisamos la literatura que se refiere a las encefa-
litis, nos damos cuenta que en los Ultimos eafios algunas ob-
servaciones han sido publicadas bajo el nombre de romboence-
falitis, de mesencefalitis o simplemente con el nombre de en
cefalitis del tronco cerebral, y que su frecuencia aumenta
en las publicaciones mds recientes.

Ciertos autores (Janichevsky, Zaprianov, y col. etc.)
piensan que se trata de uma unidad nosoldgica independiente,
caracterizada por los datos clinicos, bioldgicos y electro~
encefalogrdificos, de etiologias diversas, entre los cuales
serd necesario distinguir, quizds, las romboencefalitisis sin
tomaticas de las enfermedades primitivas. Es de notar la ausen
cia de verificaciones anatdmicas, a causa de la benignidad de
la enfermedad. Algunos autores pretenden que su aparicidn es
méds frecuente entre los meses comprendidos entre noviembre y
febrero (Pollinger y Weidenfeld ).

La edad y el sexo de los enfermos no constituye una ca-—
racteristica de dicha encefalitis, constituyendolo en cambio
la evolucién. Un episodio infeccioso puede preceder a la en-
fermedad,,los prédromos son inconstantes y pueden aparecer
una o tres semanas antes del principio de la enfermedad en

forma de cefaleas, malestar y dolores musculares. Su comienzo
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es sienmprecbrueco y su evolucidn es progresiva y subaguda y
algunas veces entrecortada por remisiones parciales y recai-
das. El cuadro clinico 130 se halla completo hasta los ocho
dfas después del comienzo de los transtornos, y algunas veces
hasta ocho semanas mds tarde (Bickerstaff).

Los primeros &intomas, por 4rden de frecuencia, sons
Los vertigos que cuando se hallan en el primer plano de la
enfermedad, constituyen el vertigo epidemico (Vatev 1930,
Pedersen 1959), los vdmitos que @l igual que en €l caso pre-—
cedente constituyen el "epidemic vomiting" o el "epidemic
winter vomiting", la somnolencia, los transtornos del equi-

librio, la diplopia, el nistagmus, las disartrias, los trans

tornos de la motilidad ocular, excepiuando la diplopia, y un
estado subfebril.

‘En el periodo de estado, el cuadro clinico se va comple
tando progresivarente con paralisis miltiples de los pares
craneales los mds afectados por orlen de frecuencia el VIII,
el V motor, el VII, el III, el IV, el X, el XII, elllv, vy el
XI y con lesiones de las vias nerviosas que atraviesan el
tronco cerebral, por drden de frecuencia: cerebelosas, pira-
nidales y sensitivas (parestesias). Algunas veces, un sindro
me psico-sensorial con alucinaciones sobre la nocidn del es-—
Pacio y del esquema corporal aparecen en esta fase de la en-
fermedad (Ontcharova y col.j.

La duracidn de la enfermedad es bastante larga de un
Wes a un afio y las recaidas son posibles si bien su recupers

cidn es siempre total salvo algunas raras excepciones.
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El algunas ocasiones, aparecen nuevos signos durante la
época de regresién, bajo la forma de rigidez del tipo extra-
piramidal con temblor parkinsoniano (Bickerstaff) o bien con
un sindrome astenico aconmpafiado de signos de depresidn y de
angustia y signos hipocondriacos (Pedersen, Ontcharova y col.)

Las modificaciones del liquido cefalorraquideo son, 1lo
mds a menudo, inexistentes, ausentes o bien poco marcadas;
cuardo existe, consisten en un discreto aumento de las protei
nas y de las celulas y una curva coloidal de tipo paralitico.

Tas modificaciones del E.E.G. se manifiestasn por la dis-
minucidén y la lentitud de los trazados; y mds raramente, por
una disritmia y mucho més raramente aun por unza hipersincro-
nizacidn. Gereralrente son muy difusas y raramente asimstri-
cas. No se han registrado modificaciones focales (V. Iontchev
1962). -

La etiologia de dicha enfermedad puede ser muy diversa,
pero desde ahora serd recesario diferenciar las formas secug
darias a enfermedades infecciosas conocidas (sifilis, fiebre
tifoidea, difteria, etc.) o, a infecciones viricas conocidas
(herpes, encefalitis japonesa, gripe, etc.) de otras formas
clinicamente primitivas en las que el virus todavia no ha si-
do identificado (encefalitis letargica o simplemente'virus
neurotropo desconocido ).

Las verificaciones anatdmicas son raras y hablarenes-de
ellas al final de este capitulo.

Breve resumen cronoldgico de los casos publicados.

Antes de las epidemias de la encefalitis letargica, las
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polioencefalitis son muy raras y solo intervienen de maners
excepcional en las lesiones nucleares de los nervios cranca-
les (Garein 1927). En 1912, Wilkison publica un caso agudo de
paralisis unilaterales de 1la cara, la faringe y la lengua y
Dercum describe una polioencefalitis hermorrdgica.

En 1919, entre los casos estudiados por Cruchet en Bar
le Duc, las formas ponto-cerebelosas (casos 44, 45, 46 y 47)
y las formas bulbo-pontinas (casos 48, 49, 50 y 51) recuerdan
las encefalitis de tronco cerecbral y existe una verificacidn
anatdémica hecha por Anglade que describe un nddulo inflama-—
torio, en el ndcleo del hipogloso constituido por linfocitos
y neurologiia.El diagndstice es de encefalitis letargica.

 Bn 1922, Lermoyez y Ramadier, publican una observacidn
de paralisis de los dilatadores verificada anatdmicamente co-
mo una polioencefalitis sifilitica. Rebattu y Dechaume (1930)
v Pauly (1939) publican casos seme jantes.

En 1927, Alajouanine, Mollaret y Gopcevith publican un
caso de polioencefalitis producida por virus neutropo. Barnis
bier y Chapuis habian publicado dos casos iguales en el afio
1923 y Paliard y Dechaume publicaron un caso verificado de
neuritis intersticial de los nervios craneales.

En 1931, Rebattu,; Devic y Mounier-Kuhn publican casos
de encefalitis epidéﬁica’cnn paralisis del velo, de la farin-
ge y de la laringe, con lesiones de forma de foco inflamatorio
en la substancia gris y lesiones polinsuriticas.

Magnard hizo su tesis en 1934 sobre la paralisis faringo-

laringeas en le encefalitis epidemica en donde cite los casos
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que acabo de mencionar y muchos otros gque no comporitan estu-
dio amatdmico.

En 1932, André-Thomas describe junto con Schaffer un
caso de paralisis multiples y simetricas de los nervios cra-
neales con evolucidn sucesiva asociada a un estado pardético
generalizado y junto con Herri Rendu en 1933 un caso de polioen
cefalitis superior, seguido de curacidn. Piensan dichos auto-
res, en una infecidn producida por un virus neurotropo.

En 1933, Baldenweck y Decourt publican un caso de sindro
ne de Schmidt con evolucidn aguda y 2l afio siguiente Baléen-—
weck vuelve & estudiar este caso junto con viras dos obser-
vaciones, una de las cuales es un caso de sindrome de Gerwardt
en la que discute la etiologia debida a un virus neurotropo
no sifilitico comparandolo a otros enfermos que presentaban
paralisis laringea en las que la sifilis no habia podido ser
demostrada.

Bn el nismo afio, Riser y Plangues en una comunicacidn
sobre las infecclones agudas y subagudas del sistema nervioso,
afirman que estas formas bajes de polioencefalitis son excep
cionales.

En 1934, Garcin y Renard, reunen las cinco observaciones
de las que acabamos.de hablar, a las cuales afiaden tres obser
vaciones personales y por primera vez describen las caracte-
risticas evolutivas y clinicas de 1la encefalitis del tronco
Cerebral gn la gque discuten la etiologia del virus neutropo
probable.

En 1938, Lafon de Burdeos incluye en su tesis sobre las
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poliocencefalitis subagudas primitivas los casos publicados por
Garcin y Renard a los queo aflade las observaciones de Delmas-
Marsalet y algunos casos personales. lLafon piensa que por sus
caracteres semiologicos comunes y su caracter evolutivo iden
tico "dichas polioencefalitis merecer estar agrupadas clini-
camente" ..eces

Los caracteres semioldgicos, la evolucidén clinica y el
prondstico de las observaciones de Lafon coinciden con el cua
dro c¢linico descrito al comienzo del presente capitulo.

En Buropa orisutesl, Janichevsky, habia selialado algunos
casos de romboencefalitisis en 1927 y es Zaprianov el que les

did dicho nombre en el afio 1931; En dicha época se habia der

crito ya el vertigo epidemico del que hemos hablado (Vatev
1930) |

En 1951,Cloake y Bickerstaff publican tres casos ba jo
el nombre de mesencefalitis y romboencefalitis que intentan
atribuir a varias encefalitis producidas por virus conocidos
en aquel tiempo o bien a encefalopatias toxicas.

En 1957, Bickerstaff aflade otros cinco casos a los tres
Precedentes y bajo el nombre de encefalitis del tronco cere-
bral describe un sindrome clinico similar al descrito por
Garcin y Renard en 1934. Uno de dichos casos muere y la uUnica
lesidén que encuentra es un edema del tronco cerebral. En la
discusidn se interesa particularmente por la encefalitis letar
glca ya que un afio antes Espir y Spalding habian publicado va
rios casos de polioencefalitis con secuelas propias de la en

fermedad de Von Economo.
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Mientras tanto, en 1955, Piaget publica tres casos de
paralisis de los dilatadores de la glotis de origen polioen—

cefalitiso en dos nifios y un adulto, llegando al didgnostico

por exclusidn.

En los paises escandinavos es la forma vertibular la
que predomina., Knud Winther ha estudiado 197 casos desde
1949 bajo el nombre de vertigo epidemico planteandose el
problema del diagndstico con la enfermedad de Meniére. En
1959, Pedersen ha publicado varios casos daneses de la misma
enfermedad con sintomas astenicos y deiresivos asociados al-
gunas veces a reacciones gastrointestinales y a infecciones
de las vias respiratorias altas.

En Suencia, Mdller y Menzelius (1961) publicaron 37 ca-—
so8 de encefalitis de tronco cerebral parecidos a 1los casos
de Garcin y Renard, pero mds de la mitad de ellos presenta-~
ban vertigos.

En 1960, Thiebaut publica algunos casos agudos sin estu
dio anatdmico, diagndsticdndolos por exclusidén. Los llama neu
roaxitis del tronco cerebral.

En el nismo aflo, Nastev, Ontcharova, Koinov y Abadiev
presentan 24 casos en Bulgaria y discuten su etiologia gri-
pal. En 1962, 64 casos sun publicadoé por Pollinger y Weiden
feld en Rumania y 84 casos en Bulgaria por Ontcharova y col.
Zaprianov y col. Voinov y eol. y Iontchev. Dicha etiologia
gripal es demostrada en 13 casos de Milenov y col. y, al igual
que estos Ultimos autores, Kolar publica en Checoslovaquia
(1962) un caso de encefalitis del tronco cerebral en el que

“demuestra la participacidn del virus de la influenza, tipo
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A Singapoore '‘57. Este virus ha sido encontrado tambien por
Cerny y col. ‘en los casos de vertigo epidemico publicados en
1963. ‘

En este mismo afio, Facon, Constantinesco y Schwartz pu-
blican dos observaciones en las que las lesiones se localizan
en la regidn retro=olivar.

Algunos casos més han sido publicados por Bugadov (1961)
en la URSS y por Dreiffus y col. (1964) en los Estados Unidos.

En los animales, Van Bogaert (1959) ha descrito una po-
lioencefalitis aguda del tronco cersbral, presentada por una
especie de monos asiaticos (Baboons), a los que produce un
temblor de tipo cerebeloso y paralisis de los nervios cranea
les. Las lesiones que produce dicha poliocencefalitis corres-
ponden al grupo IV de la clasificacidn de Spatz. Tamblén en
los animales,;Osetowske ha descrito en 1963 una encefalitis del
tronco cerebral propia del conejo que presentaba lesiones ca
racteristicas de la listeriosis. En dichas lesiones los in-
filtrados linfo-histiocitarios y los nddulos microgliales de
la. protuberancia y del bulbo no presentaban ninguna afinidad
por la substancia gris{

Duffy y col. han publicado recientemente (1964) una ob-
servacidn humana de romboencefalitis debida a la listera mo-
nocitogenes. Clinicamente corresponde al cuadro que hemos des
critb mds arriva. aunque en este caso habia una pleiocitosis
importante del liguido cefalorraguideo. El cuadro lesional
correspondfa al de una encefalitis purulemta localizade en

la protuberancia y en el bulbo con necrosis hemorrdgicas mﬁl
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tiples, perivascularitis formadas por polinucleares y una
necrosis fibrinoide de las parcdes ‘vasculares,

Finalmente, hablaremos de las uUnicas observaciones anato
moclinicas de ¢tiologia desconocida publicadas antes de la
redaccidn de este tosis:

Las tres prireras han sido putlicadas en 1964 por Iizuka
y tienen en comin los caracteres clinieos siguientes:

Se trata de una enfermedad crdnica (1-5 afios) del adulto.
Los prdédrumos consisten en una elevacidn de la temperatura con
cefaleas (casos 1 y 3) o bien malestar y vémitos. Uno o dos
neses después aparecen los signos neuroldgicos consecuencia
de las lesiones del tronco cerebral y en particular del mesen
cefaio, la protuberancia y el bulbo. La evolucidn es progresi_
va y lenta con remisiones y el cuadro clinico se caracteriza
por un sindrome piramidal y un sindrome del tronco cerebral,
(transtornos de la sensibilidad facial y oftalmoplejias). En
cambio, no encontramos en el cuadro clinico los sindromes pro
pios de las panencefalitis progresivas subagudas, a sabersg
los transtornos extrapiramidales, las crisis convulsivas, los
transtornos de la conciencia, las demencias y las labilidades
afectivas. No se observan tampoco, el sindrome organico psiqui
co, los esteados delirantes,"el apallisches syndrom%, la atro-
fia optica o el estasis papilar, todos ellos, sindromes que
suelen acompafiar a las encefalitis esporadicas actuales y a
las enfermedades degenerativas del sistema fsrvioso. En el
liquido cefarorraguideo habia una Tleiocitosis y un aumento

de la alblimina.
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La histopatologia nuestra que las lesiones se hallan 1i
mitadas en el tronco cersebral y principalmente en el bulbo con
una participacidén ienor del mesencefalo. Los hemisferios ce-
rebrales y cerebelosos no se hallan lesionados con la excep-
cién de la base del lobulo tenporal y del asta de Ammon que
estan ligeramente‘lesionados. Se trats pues, de una encefall
tis del tronco cerebral.

El sindrome encefalitico se caracteriza por las perivasg
oularitis asi como por una proliferacidn glial difusa con ne
crosis del parenquima. Los ipfiltrados linfo-plasmocitarios
perivasculares pueden tener en algunas z nas cuerpos granulo-
adipqsos, con lo cual existen en un mismo lugar lesiones agu
das y crdnicas. La proliferacidn de los focos gliales, se ex
tiende paralelamente a las infiltraciones perivasculares, ¥
las lesiones corresponden a los tipicos nddulos gliales que
se hallan en las encefalitis japonesas B (caso n? 2) o bien
a una proliferacidn microglial difusa (casos 1 y 3). Los fo-
cos gliales tieren termdencia a confluir llegando a producir
necrosis centrales que no tienen relacidn ninguna con las @o
nas de irrigacidn vascular y por lo tanto las lesiones no son
Secundarias a una cireculacidn deficiente. Las proliferaciones
¥y los infiltrados gliales se hallan indistintamente en la sfibs
tancia blanca y en la gris sin ninguna selectividad. No exis-
ten neuronofagias pero en los focos gliales se hallan alguhas
lesiones neuronales degenerativas con deshabitacidén aunque
el parenquine se halla poco lesionado. En la capsula interna,
los pedidnculos, las piramides ¥y los cordones espinales existe

una demielinigzacidn secundaria con gliosis reaccional.
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El autor diferencia dichos casos de las encefalitis espo
rddicas atipicas publicadas ahora y propone llamar & dicha

forma encefalitis del tronco cerebral.
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CAPITULO v

CASUISTICA

El primer caso que les presentamos ha sido publicado
sin comentarios con el titulo de "un caso ineclasificable de
encefalitis" por Garcin y Criiner (Simposio de Amberes (1959)
"Encefalitides". Elsevier edit. 1961 pag. 587).

OBSERVACION N 1]

Mme. Br... Marguerite, de 46 afios de edad, entrd en la Salpé
triére, el 21 de marzo de 1955, proveniemte del Hospital de
Creteil (del Servicio del Dr., Escalier) donde fué a consultar
el 20 de febrero de 1955 por una diplopia aparecida brutal-
nente al mismo tiempo que vertigos, nauseas y vémitos, asi
como, ung cefalea moderada. La temperatura se mantenfa alre—
dedor de 372 2 37¢ 5 con un pulso de 90 y una tensidn arte-—
rial de 16/10: Desde hacia dos afios dicha enfermedad presen—
taba una tos rebelde con expectoraciones a menudo purulentas.
En enero de 1955, tenfa un foco pulmonar que fué tratado con
"Didromycine y Penicilina".

Al ingresar en el Servicio d4el Dr. Escalier, el 23 de
febrero de 1955, se constataron,ademds de 1los signos prece=-

dentes, unos reflejos tendinosos débiles, reflejos cutaneos
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plantares en reflexidn y un nistagmus discretoy ¢l fondo de
0jo era normal. Se practicd una puncidn 1umbar; el 25 de fe-
brero. que did los siguientes resultados: Albdmina 0,60 gr/
litro, 15 linfocitos por mm3. oloruros 6,25 gr/litro, gluco-—
sa 0,75 gr. litro. La numeracidn globular del 14 de marzo de
1955 daba 5.000.000 Globulos rojos, 14.000 globulos blancos,
con el 80 % de polinucleares. La numeracidn globular del 24
de febrero de 1955 daba 4.960.000 globulos rojos y 5.5 00 glo
bulos blancos; 84 polinucleares neutrdéfilos.,

La astenia era importante y el adelgazamiento era con-
siderable (19 kg. en dos meses). La diplopia persistia, el
nistagmus se acentuaba, sin embargo, los vgmitos y la cefalea
disminufan. A partir del 17 de marzo de 1955, la deglucién
se hizo imposible, los reflejos tendinosos se debilitaron
ain mds y la fuerza muscular de los miembros disminuyé. Un
examen del laberinto concluyd que se trataba de un sindrome
de origen central.

Cuando la enferma llegd a nuestro Servicio de la Salpé-
triere, €l 21 de marzo de 1955, tenia una temperatura de
39 ¢, No presentaba ninguna rigidez meningea, la fuerze mus-
cular se mmllaba ligeramente disminuida en el miembro infe-
rior derecho, asi como en le mano derecha. Existia una pare-~
sia facial derecha de origen central, un signo #s Barrd y una
hiperextensibilidad muscular derecha. No habia signo de Ba-
binski ni de Rosselimo pero si una deminucidn del cutanso

adbominal inferior derecho. Los reflejos tendinosos eran de-—

biles, pero estaban presentes y eran simetricos. La sensibli-~
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lidad era normal. La enferma presentaba un sindrome cerebelo
so bilateral muy acusado, con paralisis de algunos pares cra
neales, paralisis de los dos VI una ligera paresia facial pe
riferica, una lesgidn de la ramm sensitiva del V derecho, 1la
deglucidn era imposible, la enferma guardaba ligquido en su
boca, pero debia arrrojarlo (sin pasar por la nariz). No
existia paralisis del wvelo del paladar, siendo el reflejo
por contacto normal. Existia un nistagmus muy importantes en
todas las direcciones de la mirada, vertical, superior y ho
rizontal izquierda, particularmente. Desviacidn espontanca
del indice derecho hacia la derecha en la prueba de los brazosg
extendidos. Las pupilas reaccionaban bien a la luz: la pupl-
la derecha era irregular. E1l fondo del ojo era normel. Afiadi
mos que las reacciones de B, W. y de Kline eran negativas

en la sangre. ILa urea a 0,20 gr. las orinas eran normales;
la glicemia a 1,19 gr.

A esta enferma enflaguecida, con una temperatura irregu
}ar, con un2 broncorrea purulenta, se sospechd un abeceso de
la fosa posterior. Bl 22 de marzo de 1955, la numeracidn glo
bular nos mostraba 32.400, globulos blancos con 90% de poli-
nucleares y 4.980.000 globulos rojos. En la radiografia pul-
monar se veia una disminucidn de la claridad del campo pulmo
nar derecho.

Un E.E.G. practicado el 23 de marzo de 1955 did los re
eultados siguientes: Ritmo alfa de 10 a 11 C/seg. de reparti
cidn extendida, simetrjica, reaccionando a la apertura de los
0jos, junto a ritmos beta fronto-rolandicos. En el curso de

la hiperpneas, en muy peque fio numero, se observa una cortasalya
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paroxistica de ritmé zeta bileteral Trazados muy poco anorma—
les, mostrando, sin embargo, bajo hiperpnea, raros signos de
activiuad parosistica de origen profundo.

La enferma fué trasladada a neuro-cirugia el 26 de marzo
para practicarle una ventriculografia.vEsa no mostré més que
una ligera dilatacidn ventricular. La enferma fallecid el
nismo dia.

Habia recibido como tratamiento, del 21 al 26 de Marzo,
Terramicina en perfusidén y despuds en inyecciones intramuscu
lares y tifomicina en supositorios durante los cinco dias pa.

s8ados en nuestro Servicio.

EXAMEN ANATOMICO

Tumefaccidn bilateral de la quinta circunvolucidn tempo
ral. Opacificaoién meningea en la regidn protuberancial. No
existen lesiones focales claras en el examen macroscopico de
los cortes; piqueteado vascular en 1los nucleos grises, peque
fio colapsus ventricular, principalmente del asta temporal.

No se obgerva nada al nivel del cerebelo.

EXANEN HISTOLOGICO

Encefalomielitis del +ipo de 1a polioencefalitis nodular
y de topografia bastante especial.
Medula: infiltrados linfocitarios en las meninges y las rai-
ces posteriores. Manguitos de perivascularitis en los cordones

laterales. Nddulos microgliales con focos de necrosis celular
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en las astas posteriores, pequefios ndédulos micrOgliales, mds
raros, pero del mismo. tipo que en las astas anteriores.

Bulbo: lesiones celulares (enfermedad grave y ra@refaccidn neu
ronal), proliferaci’n microglial difusa, reaccidn macroglial
con gran nicleo ds los micleos de Gall y Burdach, los nideos wstibulams
el ndicleo coclear dorsal, los nucleos de los IX, Ky XI en
nenor grado, y menos aun en el XII. Gliosis sub-ependimaria

y volunminosos manguitos deperivascularitis. Las fibras intra
bulbares de los nervios se hallan fuertemente lesionadas.
Cerebelo: Iesiones inflamatorias én los nidcleos del techo,

los nudcleos dentados, la corteza cerebelosa en pequefias zonas
aisladas, principalmente, en el floculus y el nddulo y la re
gidn vermiana para-medians . Grandes infiltraciones menihgéas;
En Xa cortezd, edends de los nddlos microgliales en arbusto,:
principalmente en las capas moleculares, se observa una lesidn
de las celulas de Purkinje particularmente visible con las
impregnaciones argenticas (neuroras mal impregnables, tume fae
cidn axonal) en torpedo y con el escarlata (granos lipoides
en las celulas de Purkinje degeneradas, acumulos de grdnulos
en las capas innominadas, depdsito de lipoides y de acidos
grasos en 1los espacios perivasculares).

Protuberancis: Grandes lesiones en la calota lesionando prin

cipalmente la substancia reticular, los nucleos del quinto

par, las fibras del sistema octavo y en un grado menor, los
nickeos del sexto y septimo par. Destruccidn reuronal, nddg
los microgliales grandes perivascularitis linfocitarias. El

Pie se halla practicamente indemme (raras perivascularitis y
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algunos cuerpos granulosos cargados de Hroductos de desinte~
gracidn metacromdtica o azul oscuro al Nissl.

Mesocefalo y diencefalo: lesiones discretas en el nudcleo rojo,

no existe lesién del tdlamo, sub-tdlamo, locus niger, ndcleos
grises. Algunas perivascularitis sub-ependimarias. Numerosos
nédulos microgliales con necrosis neuronal en el nicleo amig
dalino y el asta de Ammon. En el cortex, infiltraciones dise
ninadas claras, principalmente, en el 1ldébulo temporal, encefa
litis nodular con espongiosis subyacente recordando, en esbo

z0, lo mismo que vemos en la encefalitis Japonesa.

POLIOENCEFATLOMFLITIS: Lesiones predominantes en las astas pos

teriores, sistema cocleo-vestibular, cerebelo, 1ldébulo temporal.

EN RESUMEN:

Se trata de uma afeccidn esporddica de una enferma de
46 afios de edad que habitaba en los alrededores de Paris. Los
hechos clinicos més caracteristicos son la evolucidn subaguda
¥ progresiva de un sindrome del tronco cerebral con lesiones
de varios nervios craneales, principalmente del VI bilateral,
del VII, de la rama sensitiva del V y del VIII, junto a un
sindrome cerebelosos y a un adelgazamiento brutal, con fiebre
noderada, y con alteracidn progresiva de las constantes biold-
gicas de la sangre y del liguido cefalorraquideo. Desde el
punto de vista histopatoldgico se trata de una polioencefalp—

mielitis nodular con localizacidn electiva en el tronco cere-

bral.
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No ilustramos con imagenes esta observacidn por haber

sido ya publicada anteriormente.

OBSERVACTON N2 2

El sefior REN... Georges, de 56 afios de edad, contramnes
tre, es enviado al servicio del Profesor Garcin, el 9 de sep
tiembre de 1960, por posible diagndstico de tumor de la fosa

posterior.

ANTECEDENTES: Ninguna enfermedad familiar es conocida entre

sus antecedentes y colaterales; fiebre tifoidea a la edad de
18 aﬁos, sordera bilateral principalmente izquierda desde el
afio 1958 de instalacidn progresiva, mejorada con la ayuda
de un aparato, enfermedad de Dupuytren bilateral; ninguna

nocidn de sifilis. .

HISTORTA DE T.A ENFERMEDAD: Su principic remonta al mes de fe

brero de 1960 y se carasteriza por transtornos de la deglucidn.
El enfermo tiene le impresidn Que la garganta se le cierra y
que no dejé pasar a los aliméntos9 una vez ha tragado dos bo
cados. Al mismo tiempo, se nota una anormalidad del ewtado
general nuy impbrtante con astenia y uﬁ adelgazaniento de 10
kg. en cuatro neses.

En el mes de abril de 1960, la sintomatologia continua-
ba igual y el adelgazamiento se acentuaba. El sefior REN....
consulta al Doctor Simon en Arques la Bataille el cuwal hace

Practicar una exploracidn (radiografia del esdéfago y del es—
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tdmgo que dan un resultado negativo. Se le recomienda un
trataniento polivitaminado.

En el mes de julio de 1960, cwndo la disfagia y el adel
fazamiento persisten, se nota tombién ura modificacidn de la
voz y un transtorno del equilibrio importante. E1 enfermo se
mantiene con dificultad de pie, la marcha es incierte, con
ensanchamiento dellpoligono de sustentacidn. Levanta las pier
nas con dificultad principalmente la izquierda y el enfermo
tiene la impresidn que no quieren llevarlo. Deja su trabajo
el 21 de julio de 1960 por razdén de su transtorno del equili
brio. El sefior REN .... es hospitalizado en el Centro Hospita
litario de Dieppe en donde se constata una modificacidn de
la. voz, debida a una paralisis recurrencial izquierda y-una
agravacidn de los transtornos de la marcha. Varios exanenes
le son practicados.

Una broncoscopia que da resultados negativoss un E.E.G.
que denota signos de sufrimiento difusos. E1 fondo de ojo es
normal con T.A.R. a 35 cn. Kg. , la Velocidad de sedinenta-.
cidn es de 3-12-88 mm. la urea a 0,17 gr/1000, las nume ra~
ciones y formula globwlares son normales.

Durante el mes de septiembre de 1960, se nota una clara
agravacidn de los sintomas siguientes:

Los transtornos del equilibrio se acentuan y el enfermo
no puede ya tenerse en pie sin ayuda, la disfagia y la dis-
fonia persisten.

Aparecen nuevos sintomas:

a) una cefalea frontal b) una diplopia en la mirade ha-



cia arriba c) principalmente, una disnea importante que so-
breviene poxr crisis.

Viendo dicha agravecidn, el enfermo es trasladado al
Servicio del Profesor Garcin por €l centro Hospitalario de

Dieppe.

PRIMER EXLMEN 9 septiembre 1960- Consultacidn del Servicio.

Se nota que €l enfermo padece une disnea importante,
inspiratoria con disminucidén del ritmo respiratorio y corna-
je discreto. Por crisis, sobrevienc una verdadera asfixia,
con cianosis y acentuacidn del cornaje. En ¢l curso de dichas
crisis, ¢l tiraje es importante con predominancia inspirato
ria con depreceidn sub y spra-esternal, los transtornos del
equilibrio son inportantes con tendencia a la caida hacie
atrds. La fuerza ruscular scgnentaria es normal. Los refle-—
Jjos osteo~tendinosos dan las resj uestes siguientes:

a) En los miembros inferiores, los rotulianos on norma
les y simetricos, el aquileo derccho no se encuentre mientras
que el izquierdo es debil.

b) En los nienbros superiores: son un poco vivos a la
derecha .

El reflejo cutaneo plantar se produce cn flexidn hacia
la izquierda e indiferente a 1la derecha.

Los cutancos adboninales no se cncucntran.

La . sensibilidad superficial y profunda, es normal.

Los signos cerebelosos son claros.

& - marcha cerebelosa con ensanchamiento del poligono
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de sustentacidn y brazos extendidos lateralmente en forma de
balanceo. |

b~ clara dismetria en los wiembros, que no Se agrava con
le. oclusidén de los ojos. Igualmonte clara en el miembro supe
rior ixquierdo.

c—- clara adiadococinesis a la izguierda.

Pares cranecales:

as diplopia en la nirada hacia arriba.

b) reflejo cormeal normal.

¢) VII normal.

d) algunas sacudidas nistegmiformes en la mirada lateral
hacia los dos lados.

e) reflejos del wvelo débiles.

Linte la importancia de los transtornos respiratorios, habien
do el enfermo sufrido en el transcurso del examen varias cri
sis de disnea paroxistica con cianosis,; se decide la hosp 1ta

lizacidn en el Servicio de Neurocirugia.

ESTANCIA EN NEUROCIRUGIA — Profesor Iebeauw - 9 sep. 1960 al

nov. 1960.

Bxamen O.R.L. = 13 sep. 1960.

. Fosas nasales norrales.

y Faringe norrmal.

» Laringe extremademente dificil de ver por el hecho de una
epiglotis en gotera y doblsla sobre la laringe. Parece ser

que las dos cuerdas vocales posean una abduccidn casi abolida,

lo cual comporta uma disnea inspiratoria muy importante.
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. Tinpanos norm2les.

. Import~ntes hipoacusia izquierda desde hace ocho aflos. Hipoa
cusia nds moderada a la derecha que data de dos.afios, ‘
Se trata do una sordera de transmisidn ya que le audieidn

osea es sensiblemente normal y el Weber indiferente.

Examen laberintico: nistagmus bilateral y nistagmus vertical,
hacia arriba, nistagmus nultiple. Las pruebas caldéricas son

rugirosamente nornales en los dos lados.

VENTRICULOGRAFIA —~ 15 sept. 1960 - Dr. Billet.

Ventriculos dilatados y bastante tensos. _

Los cliches no muestran ninguna neoformacidén y una dilatacidn
ventricular moderada.

El diagndstico de neoforrmcidn de la fosa posterior se des—

carta.

EXMN OeRoLo - 20 Sept. 19600

Muy ligera asimetria del velo; en el curso de su contraccidn
parece méé desviado hacia la derecka.

Paralisis de los musculos dilatadores de la laringe, cuerdas
vocales en abudceidn, lo cual explica los transtornos respi-
ratorios.

Sordera de transmisidn, posibilidad de una antigua otoespon-
giosis. Excitabilidad vestibular normal, parecida a la de
los examenes anteriores.

El enfermo es trasladado al Servicio de O.R.L. de la Pitié.
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BESTANCIA EN O.R.L.. - Tervicio del Dr. Maduro.

El 15 de septiembre de 1960,operacidn de Rethi, modificada

por Jost para las paralisis laringeas en aduccidn.

ESTANCIA EN LL SERVICIO - del 22-XI-1960 al 14-XIT-1960.

EXAMEN DEL 22 - XTI — 1960

« Enfermo perfectamente consciente.

. Nuca flexible, no existe Kernig.

. Imposible mantenerse en pie sin ayuda. El enfermo cae hacia
atréds.

. La rercha es inposible sin ayuda, el enfermo ensancha su
poligono de sustentacidn.

« La fuerza segmentaria es nornal en todos los niveles.,

« Los reflejos osteotendinosos son normales y simetricos

salvo los aquileos que son débiles.

« El1 cutanco plantar en flexidn a la derecha. Se encuéntra

en dos ocasiones en la extensidn a la izquierda, pero dicho
signo no ha vuelto a encontrarse en examemes posteriores.

. No se encuentran los reflejos cutancos abdominales y cre-
mastericos.

« Existe un sindrome cerebeloso importante interesando al mieg
bro superior izquierdo con dismetria, asinergia y adiadoco-
cinesis. Dicha lesidn es bilateral en los miembros inferiores
del tipo de hipernetria, principalmente, en la iéquierda.

. La sensibilidad superficial es normal para el tacto, el
pinchazo,‘el calor y el frio.

« E1 estudio de la sensibilidad profurda muestra solamente
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algunos errores en le prehensidn a ciegas del dedo pulgar

izquierdo, pero la posicidn de los dedos gordos del pie se

percibe sin error y el diapason es normalmente percibido tam

bién.

Pares craneales:

I, normal.

IT sensiblerente normal.

ITI, IV, VI lentitud en los movimientos de los globos ocula-

res, Reflejos pupilares normales. |

V. Ninguna lesidn ni sensitiva ni motriz. La sensibilidad

corneal es normal. Refle jo corneal normal.

VII,‘no existe paralisis facial.

VIII coclear, sordera antigua del tipo de transmisidn
vestibular, nistagmds vertical én la mirada kacia arriba.
No existe desviacidn de los indices.

IX~X-X1, el enfermo se queja de una gran dificultad para tra

gar sin atragantarse, pero los reflejos del velo y de la fa-

ringe se encuwentran sensiblemente normales.

Bn o1 examen genersil.

s Bl estado general se halla alterado, el adelgazamiento im-
portante persiste pero la temperatura continua siendo normal.
« E1 ekamen cardio-vascular es negativo.

. E1 examen pulmonar es negativo.

« Bl abdomen es blando, higado y bazo no soh accesibles a la
palpacidn.

. las areas ganglionares se hallan libres.
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El 28-XI-1960-~ Profesor Garcin.

En total el enfermo presenta:

- un sindrome cerebeloso con predomirancia hacia la izguierda.
- una lesidn discreta de ciertos pares crameales (III, IV, VI
v quizds tambien IX y XI) y principalmente una paralisis
laringea en adduccidn (paralisis de los dilatadores), pero
dicho sindrome de Gerhardt evidente por la crisis de sofo-
cacién no es puro ya que en el intervalo de dichas crisi exis
te una disfonia.

Se trataria pues, de una diplegia laringea mds compleja
y mds prdxima a un sindrome de Riegel.

El primer diagndstico evocado, es el de una gliomatosis
de tronco, sin embargo dicha afeccidn no explica el adelgaze
miento considerable que presenta el enfefmo. Dicho adelgaza-
miento se ve a menudo en los pinealoblastomas, pero los cli-
ckes de la ventriculografia no se muestran a favor de dicho

diagndstico.

Conducta a seguir:
Buscar la causa del adelgazamiento.

Iodoventriculografia en neurocirugia,

Examenes complementarios:

. Glicemia: 0,77 gr./1000

. Uremia: 0,22 gr./1000

. Numeracidn globular : Hemoglobina 90 %; Hematies 4.660.000
/mm3 Globulos Blancos 5.800/mm3

. Pormula sanguinea: Polinucleares neutrdfilos: 61%;

Polinucleares eosindfilos: 2%;
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Iinfocitos: 34%,
Mononucleares: 3%;
. Velocidad de sedimentacidn: 3-9-65mm,
. Torax : normal.
. B.W. ¢ negativo: Nelson negativo.
. Iigquido cefalorraquideo: 0,2 leucocitos por mm3 sraros

hematie s; albumina 0,10 grs:/1000.

Examen ocular - 1-XIT -~ 1960, Dr. Mon

. Fondo de ojo : normal.

. Pupilas normales con reflejos pupilares normales.

. Nistagmus wvertical.

. Movimientos horizontales automaticos normales de velocidad

normal.

. Bl campo visual parece normal.

Blectro—-encefalograma. 30- XI- 1960,

Trazado presgentando signos discretos de sufrimiento cerebral
difuso, quizds algo més importante a ka derecha que a la iz-

quierda y sin signos de foco corticall,

Examen vestibular. 2- XIT~- 1960. Mlle. D Oumikow.

Transtornos centrales caracterizados por:
. Transtornos espontaneos de tipo central.
o Inexcitabilidad de los canales verticuales.

. Modificaciones de la desviacidn espontanea.
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Examen O.R.L. Servicio del Profesor Maduro - 8-XII-1960.

- E1l velo se contrae casi normalmente.

. No se observa lesidn alguna del XII par.

. Desde el punto de vista laringeo, la respiracidn es muy
satisfactoria, pero la fonacidn lo es menos, Sin embargo,
el enfermos es capaz de emitir vocales en voz alta, siempre
que se le ordena, por lo tanto, creemos que tiene busnas

posibilidades de recuperacidn.

Iodo-ventriculografia. Dr. Billet = 7-XII-~ 1960.

Examen normmel: E1 IIT ventriculo se llena bien y tiene un
aspe cto normal. Paso rapido a través del IV ventriculo. No se
‘encuentran obstdculos. |

El diagndstico de tumor del tronco cerebral es poco

probablé.

EL 10-XII-1960. Profesor Garcin.

Las exploraciones practicadas son norrmles mientras per
sisten el mismo cuadro clinico. ILa ventriculografis y la iodo
ventriculografia no permiten eliminar un tumor de la fosa

posterior. Pedir una encefalografia fraccionada.

Encefelografia gaseosa fraccionada.

El IV ventriculo y el acueducto no han sido desplazados.
Discreta atrofia derecla.
Liquido cefalorraquideo: ,
Elepentos : Ier. tubo: 10/mm3.29 tubo 16/mm3
Albdmina: 0,24 gr./1000 (tubo de Sicard)
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Pandy: negativo.
Benjui coloidal: 00000221000000,

El enfermo fallece bruscamente ol 14-XITI-1960 en un

cuadro de cianosis

e em M em e me em me an e e e W e e

EXAMEN ANATOMICO DEL SENOR REN.... Georges.

AUTOPSTIA:
Ninguns anomalia significativa ha sido encontrada

en el examen macroscdépico de las visceras.

EXANEN MACROSCOPIO DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL.

Cerebro hinchado con esbozo de enclave.

En la seccidn vertico- transversal de los hemisferios:
peque fia dilatacidén del aparato ventricular.

Tronco cerebral, cerebelo y medula: no se observa

ninguna anomalia macroscopica.

EXAMEN MICROSCOPICO DEL SISTEMA NERVIOSO.

Se han tomado fragmentos de todas las regiones del siste
ma nervioso central, asi como en 1los nervios neumagdstricos
y recurrentes g las coloraciones siguientes han sido utiliza
das.

Hemateina-eogira, tricrémico de Masson, Nissl al Cresil

violeta, Wolcke y Lendrum.
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A) Estructuras de las lesiones: Se han hallado dos clases de

lesiones en el sistema nervioso central, con una localizacidn
propia a cada una de ellas.

a) Lesiones inflamatorias, nodulares y perivasculares

han sido encontradas en el tronco cerebral. Los nddulos se
observan siempre en las zoma ganglionares y se hallan forma-
dos por microlia hipertrdéfica, infiltrados histiocitarios y
algunos astrocitos. No son munca necrdticos y es de notar la
rareza de las neuronofagias que s0lo encontramos en el micleo
dentado y en los nédulos mds importantes del bulbo. Las peri
vascularitis gse hallan formadas por una o varias filas‘de ce
lulas mononucleares segin el nivel examinado . Existe ademds
una gliosis difusa en los nidcleos grises, de la calota pro-

tuberencial y bulbar hechos de micrologia hipertrofica.



LESIONES [NFLAMATORIAS
LESIONES NECROTICAS

TOPOGRAFIA DE LAS LESIONES
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b) pequefios reblandemientos necrdticos se encuentran

en los hemisferios y se hallan tanto en la substancia gris
como en la substancia blanca. Se hallan formados por una

alfombra de histocitos y de cuerpos granulosos, algunos de
los cuales se hallan cargados de hemosiderina, una gliosis
astrocitaria ¥y una proliferacidn capilar. En algunos luga-
res, se encuentran hematies en los reblandecimientos y los
depdsitos calcdreos extra-celulares existen en log alrede—

‘dores de dichas lesiones.

Ademds, encontramos discretas perivascularitis hechas

de elementos mononucleares.

Ademds, es de notar la ausencia de inclusiones intra-

nucleares o intracitoplédsmicas,

B) Topografia de las lesiones.

a) lasg lesiones inflamatorias del tronco cerebral se
encuentran ya en la regidn que se halla alrededor del asta
esfenoidal del ventriculo lateral, en la vecindad de los

ndcleos lenticulares y en el cortex hipocdmpico.

Més hacia atrds, existen encima de los nicleos rojos
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¥y principalmente en los locus Niger donde se encuentran algu

nos nédulos y algunas perivascularitis.

Estas mismas legiones existen en la calota peduncular
en forma de perivésoularitis y micronddulos en los ndcleos
principales del III, el ndcleo de Edinger Westphal y el nd-
cleo del Iv; al lado de una gliosis difusa del tubdrculo

quatrigésimo inferior derecho.

En el puente, las lesiones son bastante més importan -
tes y se vuelven a encontrar principalmente en los nﬁcleos‘
grises del pie. En la calbta existe una gliosis difusa de
los ndcleos grises con algunos nddulos y perivascularitis
que estén principalmente en el nfcleo de lemniscus lateral,
ventral y dorsal, en el nfdcleo central del puente; en el
nicleo parabranguial mediano y en el ndcleo tegmental late-

ro-ventral.
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PTalRAL 2 12 Calota bulbar. Coloracidn al Cresil violeta.

Aumentos: x 190. Nddulo inflamatorio con al-
gunas neuronofagiag.

FIGURA Ne 2: Ndcleo dentado izquierdo. Coloracién al Cresil
violeta. Aumentos: x 190. Perivascularitis for
mada por linfoecitos y nddulo inflamatorio,
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En el bulbo, dichas lesiones logran su mdxima intensidad
y casi todos los niicleos de origen de los nervios crameales
gse hallan interesados. En el bulbo superior, las lesiones
predominan en el micleo arqueado, el ndcleo coclear ventral,
el ndcleo vestibular espinal, el ndcleo praepositus del bul-
bo, los ndicleos del rafe y el ndcleo ambiguo. En el bulbo
mediano los nicleos mds perjudicados son el ndcleo ambiguo,
el nicleo dorsal motor del X, el nitcleo del hipogloso, las
nicleos cunatus lateral y gracilis, el nicleo del tractus
espinal del V y el nmicleo central del bulbo. las olivas in-
feriores y las olivas accesorias se hallan deshabitadas en
todos los niveles y son el centro de una gliosis difusa he-
cha de microglia hipertréfica y de algunos nédulos. En el
bulbo inferior, los nicleos mds lesionadas son el nfcleo su-
praespinal, el ndcleo retroambiguo, el nlcleo gracilis, el
ndcleo dél tractus espinal del V y el ndecleo central del bulbo.

En el ceretelo algunas perivascularitis se hallan‘dise—
minadas en el album, pero son los ndcleos dentados los que
se hallan mds perjudicados con una deshahitacidén neuronal, al
gunos nédulos y algunas neuronofagias. Las lesiones predomi~
nan claramente en el lado izquerdo donde €8 observada una
discreta desmieiinizacién de la substancia blanca que rodea
el nicleo dentado. Se encuentra ademds, unz rarefaccidn de 1la
capa de los granos y algunos focos de astrocitosis con depd-.
sitos extracelulares de hemosiderina en la capa. molecular.

b) los pequefios re:landecimientos necrdticos, se hallan

disem;nados en los hemisferios, predominando en los polos fron
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tales y occipitales y en los nicleos grises de la base y su
vecindad.

En el polo frontal derecho, al nivel del F.2, existe un
pequeflo reblamiecimiento lineal cortico-subcortical alredel:ir
de una hemorragia. En el »nolo occipital derecho existe focos
de espongiosis con alzunos cuerpoe granulosos, con predominio
en la substancia blanca y al lado de los vasos. En la substan
cia blanca coocipital, en los dos lados, varios reblandecimien
tos.neeréticos se encuentran en los alrededores del asta ven
triaular donde existe una hemorragia.

Las leptomeninges de los polos frontales y occipitales
se hallan engrosadas y presentan algunos hematies, algunos
cue rpos grahulosos cargados de hemosiderina, infiltrados his
tiocitarios, mds imporfantes alrededor de los vasos y una pro
liferacidn fibrobldstica.

En el ndcleo caudal derecho, se encuentran varios reblén
decimient os necrdticos asi como en le substancia blanca anm
le rodea y en la capsule interna.

En el palidum derecho existe un reblandecimiento necrdti‘
co alrededor del cual, han.sido observados algunds depdsitos
calcdreos extra-celulares. |

I'n todos los cortes examinados, existe un espacio peri-
vascular que en alsgunos lugares, coniiene'cuerpos granulogos
targados de hemosiderina. Existe ademds una discreta arteilo.
loesclerosis y vasostasis difusa con algunas hemorragias ~~

pedéticas.

£n la medula no se sefiale ninsuna lesidn.
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FIGURA N2 3: Pallidum derecho. Coloracidn a la hemateina—
eosina. Aumentos: x 190. Reblandecimiento ne
crético.

PIGURA N2 4: Substancia blance occipital. Coloracidn a 1a
hemateina-sosina. Aumentos: x 75: Foco necrdtico.

J &
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N CCHNCLUSION: Dicho examen pore en evidencia:

1) Lesiones inflauatorias nodulares y perivasculares en las

zonas gangliomares del tronco cerebral.

2) Rebland ecimientos necrdticos diseminados en los hemisferios.
Accegoriamente una discreta arteriolo-esclerosis difusa el

lado de una vasostasis:

EN RESULEN:

Nos hallamos ante.una afeccidn esporddica,; en un sujeto
de 56 afios de edad, que habitaba en un pueblo de la costa Nor
mande. Los hechos clinicos mds caracte risticos, son 1la evolu
cidn subaguda y progresiva de un simdrome de tronco cerebral
con lesidn de varios nervios craneales,; principalmente del
X motor con crisis de asfixia y transtornos de la fomacién
que recuerdan el sindrome de Riegel y mds discretamente le-
siones del III, del IV, y del VII, asi como un sindrome cere-
beloso, al lado de un adelgazamiento brutal, sin fiebre ni
alteraciones de las constantes biolégicas; ni en la sangre ni
en el liguido cefalorraguideo. Los aspectos histoldgicos mds
importentes son las lesiomes inflamsatorias, muy nodulares y
estrictamente poliocldsticas que se encuentran en el tronco
cerebral y, en segundo plano, tanto por el ndmero como por el
tarafio, los pequefios focos necrdticos diseminados por log he-
misfericos. En uingin momento, dichas lesiones coexisten en

une misma localizacidn. idends hemos de notar la ausencia

de lesiones mielinicas y de inclusiones intranucleares o in-



tracitopldsmicas.
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PIGURA N° 5: Substancia blanca occipital. Coloracidn al tri-
cromico de Masson. Aumentos: x 190, Foco de es=-

pongiosis.

FIGURA N2 6: Pallidum derecho. Coloracidn a la hemateina-—
eosina. Aumentos: x 480, Depdsito calcdreo ex
tracelular.




CAPITULO V

COMEN TARTO Y DISCUSION

Diagnostio diferenciale.

Lo primero que vemos en el estudio de nuestros casos es
la laguna importante exiétente, debida a la ausencia de inves
tigaciones bioldgicas que nos conduzcan a la posible etiolo-—
gia virica de la enfermedad. Debido a ello, deberemos diferen
ciar y clasificar nuestros casos sobre la base del cuadro cli
nico e histopatoldgico con todas las insuficiencias que ello
comporta.

Como ya hemos indicado en 1la introducecidn, creemos guec
estos casos entran en el‘grupo de las encefalitis primitives,
llamadas espordiicas con una evolucidn subaguda, acercdniose,
consid erablenente a las panencefalitis nodulares de 428 cuales
constituirian una forme atipica, parccida a las observaciones
publicedas porIizuka en el Japon y gque podriamos llamar ence-
falitis del tronco cerebral, con lesiones hemisféricas en el
caso n? 2 que pueden éer consideradas com> comsecuencia de un
proceso anéxico, prbddéido‘probablémeﬂte por los transtornos
laringeos que presentaba el enfermo. eremds las razones de
ello mds tarde, yo que‘por el momento, nos es necesario demos

trar que se trata de una encefalitis primitiva.

Hemos visto en la parte histdrica las dificultades que

existieron en el siglo pasado para diferencia las lesiones
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necréticas de origen isquemico de las de origen inflamatorio.
DJe tal manera, qﬁe en la primera oarte de nuestro siglo se
interpretaba aln la inflamacidén como "la suma de todas las
reacciones locales del te jido conjuntivo" (Fischer-Wasells,
1924), Dicha interpretacidédn se basaba sobre el hecho que, al
lado de la reaccidn inflamatoria producida por la agresidn
de ciertos factores exdgenes, existia una producia por las
necrosis tisulares (Ivan Bertrand, 1923).

Muchas veces, delante de un2a lesidn inflemstoria del sig
tema nervioso, es dificil saber si nos hallamos delante de
una inflamecidn siniomdtica securdaria o delante de una enrn—
falitis. Pero dicha dificultad no es la més corriente y, en
general, hay que tener en cuata la poca intensidad de las al-
teraciones parenguimatosas al lado de una importante reaccidn
inflamatoria. Sin querer entrar en la polémica sobre los limi
tes de aplicacidn del nombre de "encefalitis" de una manera
prdctica, aceptaremos en su sentido més émplio la definicidn
dada por F. Lhermitte e incluiremos en la encefalitis la "vennr
cién-inflamatoria primeria que es la expresidn morfoldgica de
un2 reaccién mds o menos compleja del organiémo cuyos factores
determinantes comprenden siempre un elemento bioldgico exdge-
no". ;Podemos hacér entrar nuestro caso en dicha definicidn?.
Tas lesiones marcadas y electivas del tronco cerebral podian
hacernos pensar, en razon de la edad de los enfermos, en un
accidente vascular interesando las arterias del tronco cere-
bral; con el agravante de que faltaba la alteracidn del esta-

do general y los signos humorales propios a las enfermedades



-66~

inflamatorias Tn el caso ndmero dos, existe,acemds de las
lesiones necrdticas hemisfericas que ya hemos sefialado, una
discreta arteriolo-esclerosis. Sin embargo, el enfermo no‘ﬁrg
gsentaba, de hecho, el cuedro clinico propio de los accidentes
vasculares del tronco cerebral y, ademds, desde el punto de
viste histopatoldgico, la predominancia de las lesiones in-
flamatorias sobre las lesiones necrdéticas y sus localizaciones
deferentes hacen poco probable gue las lesiones inflamatorias
sean securdarias a una alteracidn de los te jidos.

La verifiacidn anatdmica ha demostrado que no existian
tumores del tronco cerebral, pero existen neuropatias ligadas
a tumores, principalmente a caroinomas que pueden presentar-
se bajo la forma de una encefalitis.

| En una revisidn de lg literatura, Dorothy S. Russell
£fijé las caracteristicas de dichas neuropatias: se trata de
lesiones inflaaatorias que se combinan con périvascularitis,
con degeneraciones neuronales y con nddulos de micrologia hi-
pertréfica, situandose con mayor frecuencia en la substancia
gris del troncb cercbral y de la médula.

Ningin virus ha sido descubierto en dichos casos y el
carcicoma de origen con gran frecuencia es bronguial.

En nuestros enfermos,; 1no se ha descubierto ningun signo‘
clinico o radioldgico de carcicoma viscera, 1o cual tampoco
he sido encontrado en la autopsia.

Aungue no entra del itodo en este parte, hablaremos de
las encefalitis pseudo-tumolares de Dereux, en las cuales se
piensa ante un cesoc, que, clinicamente hz sido etiquetado

como tumor probable del tronco cerebral y cuya histopatologia
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ha demostrado que se trataba de una encefalitis. En la clinica
de dichag encefalitis, lo mds sobresaliente es la hipertensién
intracrancal al lado de gignos focales diversos y en algunas
ocasiones miltiples. Puede ser aguda o subaguda. Ahora bien,
nuestros enfermos nunca han présentado ningin signo subjetlivo
de hipertensidn intracranesal. Existen casos excepcionales en
donde los signos focales pueden predominar y en dicho caso se
trata casi giempre de tromboflebitis cerebrales con lesiones
inflematorias y hemorrdgicas localizadas (Riser 1952, y Je-

quier 1953), pero en dichos casos su evolucidn es siempre agu

de.

El sindrome hemodindmico mds completo con sus reacciones
serosas, con un esbozo de reaccidn glial, puede encontrarse
en el curso de intoxicaciones exdgenas que realizan un cuadro
lesional de tipo serohemorrdgico y seroso descrito por Jacob
(1948). Entre ellas existe la intoxicacidn arsenical que aso-
cia dicho cuadro junto con necrosis parenquimatosas (Rumell)

al igual que en las intoxicaciones por el plomo, las sulfami-

das, etc. etce

Por la ausencia de entecedentes, la larga evolucién, la
ausencia de estigmas propios a cada intoxicacidn y la ausen -
cia de dicho componente edematoso y hemorrdgico tan importen-

te nos prohibe pensar en una intoxicacidn como etiologfa de

mestros casos.
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En el linite entre las erncefalopztias y las encefalitis
se encuentran las neuro-intoxicaciones de origen microbiano
en donde la azresidn encefdlica es el resultado de la fijacidn
neuronal de una toxina microbiana: se tratard de exotoximas,
en el caso del botulismo, la difteria o el tetanos y, de en-
dotoxinas, en el caso de las ferina. las hemos citado aqui,

a causa de la vulnerabilidad del tronco cerebral ante estas
toxinas pero nade en nuestroé casos recuerda el cwadro clini-
co de las lesiones que producen.

Eliminaremos de la discusidn las encefaliiis purulentas
que estan lejos de 1o que nos ocupa, asi como las meningoen-
cefalitis subagudas y crdnicas (tuberculosis y sifilis) para
pasar & las encefalitis secundariss o post-infecciosas que
presentan cinco tipos lesionales bien definidos, pudiendo ha=-
ber sin embargo, formas intermedias en*tre ellos. Hay que dis-
tinguir un tipo hemorrdgico o sindrome maligno (ilajouanine y
col. 1938), llamado también, purpura cerebral de Schmidt; un
tipo seroso y sero-hemorrdgico que corresponde & los casos de
Strumpell, Leichtenstern, Baker, Hurst, Adams y col. etec; un
tipo nodular glial descrito en las rickettiosis sobre todo en
el tifus exantematico; un tipo plurifocal metastdtico propio
de las parasitosis de las bacteriosis y cuyo tipo es la enfer-
nedad de Osler y, finalmente, un tipo perivenoso gque corres-
ponde a la leucoencefalitis perivenosa y comprende todas las
encefalitis post-vaccinales, post-eruptivas, post-gripales,etc..

De todos estos tipos solamente consideraremos el tipo no

dular glial y el tipo plurifocal metastdtico ya que nuestros
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casos, debe hacernos pensar en las rickettsiosis, pero, sin
poder asegurarlo ante la ausencia de pruebas bioldgicas ,
creemos que esta evolucidn progresiva de varios meses sin
fiebre y sin.alteraéiones de les constantes sanguineas y del
liquido cefelorraquideo van contra esta hipdtesis. Ademds, a
pesar de las lesiones nodulares y de la vulnerabilidad del
tronco cerebral en las rickettiosis, los nddulos no presentan
ninguna relacida particular con los vasos que por otra parte
tienen un endotelio normal y no presentan trombosis.

El aspecto diseminado de los nddulos inflamatorios, la
particinacibén de los elementos sanguineos en su estructura y
las pequefizs lesiones mecrdticas podrian llevarnos a hacer
el diagnbstico de encefalitis metastdtica sobre todo a ague=-
lla que aparece en la enfermedad de Osler, pero en este caso
ademds de los argumentos expuestos para las rickettsiosis
pensamos que la estructura de las lesiones no carrespondé a
los micronodulos e le encefalitis metastdtica.

Dentro de las encefalitis primitivas, el primero grupo
que nos interesa es el grupo IV de Spatz, es decir, el grupo
de encefalitis plurifocales que producen lesiones gangliona-
res y que predominan en el tronco cerebral. En este rupo en
contramos la rabia, cuyo diagndstico es altamente improbable,
tanto desde el punto de vista clinico, como desde el punto de
vista histopatoldsico.

Lo mismo ocurre con la poliomelitis. No existen casos
subagudos o crdénicos de enfermedad de Heine-lledin y ademds,

las necrosis son muy raras en esta enfermedad, deperdiiendo
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principalmente de los transtiornos de crigen anbxico estudia-
dos en la poliomelitis por Alajouanine y col. (1952), Steeg~
man y Davis (1950) y, Simma (13962). }Muy recientemente, Xornyey
ha publicado un caso con cstas lesiones.

Los autores vwritanicos han ingistido sobre la posibili-
dad que la encefalitis del tronco cerebral sea una forma de
la encefalitis” letargica a causa de las Secuelas gque en al-
gunog casos_correspondian.a. las enfermedades de Von Economo.
Pero al revisar las férmas clinicas de evolucidn prolongada
de dicha enfermedad solo hemos encontrado unas pocasg obser-
vaciones con signos cerebelosos y bulbares (Delbecke y Van
Bogaert) y (Ribaud y col 1927). Ademds, las necrosis son ex
cepcionales en esta enfermedad.

Del grupd de las panencefalitisis a virus, es la ence-
falitis japonesa B la que Se acerca mds anuestro caso numero
2, a causa de los nddulos gliales, de la topografia, de los
focos necréticos y de los depdsitos calcdreos. Pero, clinica
mente, la forma bulbar es excepcional y presenta, cuando exis
te, una evolucidn aguda. En cuanto a las formas prolongadas
de la enfermedad, no corresponden al cuadro clinico de nues-
“tros enfermos. Ademds, el caracter estricticamente polioclég
tico no se observa en la encefalitis japonesa B.

Por el contrario, en las encefalitis producidas por las
garrapatas la frecuencia de las forma crénico-pIOgresivas es
considerable, siendo también muy numerosas las formas con
lesiones del tronco éerebral, El cwradro clinico que se obser-

va en el looping-ill se tmlla muy préximo del que hemos des-
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crito por la encefalitis del tronco cerebral. Pero degde el
punto de vista lesional no encontramos en nuestro caso n?

2, las lesiones de las celulas de. Purpinje lo que justamente
la diferencia de la poliomielitis. Ademds, las lesiones neau-
ronales degenerativas que se hallan en un primer plano en las
encefalitis producidas por las garrapatas, se klallan ausentes
en nuestro caso n? 2 y son moderadas en nuestro caso n? 1.
Tampoco encontramos lesiones medulares en nuestro caso n? 2,
hecho constante en las encefalitis producidas por las garra-
patas. Finalmente, dichas encefalitis son esencialmente epi-
démicas, y hasta la fecha, no ha sido sefialada ninguna epi-
demia de este tipo en Francia, ni han aparecido nuevos casos
en la vecindad de los enfermos.

Tambien producen lesiones en el tronco cerebral, las
uveoneuraxitis viricas ﬁrimarias (Hartemann, Kissel y Schmitd,
1963); y en particular la enfermedad de Behcet que es una
uveoneuraxitis de wvirus conocido. Se trata de una.enéefalifis
del tronco cerebral en el curso de una enfermedad crdnica y
recidivante en la cual las lesiones hipotdlamicas y del tron
co cerébral son constantes y algunas veces uUnicas (Alajouanine
v col. 1961). Las 1esiones'son.focales y difusas: las lesio-
nes difusas son de tipo lifoncitario perivasculaer, microglial
difuso y astrocitario; las lesiones neuronales son discretas.
Las lesiones focales estdn formadas por pequefiios focosv
de necrosis con cuerpos granulosos y astrocitos diseminados
en la substancia blanca y gris. Sin embargo, en nuestros en-

fermos no existen antecedentes de uveitis, que son constantes
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en la enfermedad de Behcet y las lesiones inflamatorias son
del tipo nodular y predominan sobre las lesiones necrdticas,
mientras que en las uveo-neuraxitis ocurre lo contrario.

Creemos que nueétros casos entran perfectamente dentro
del grupo de encefalitis esporddicas a las que Krucke y Hayma
ker denominan encefalitis con inclusiones.

Como hemos visto, se trata de una encefalitis primiti =a,
esporddica, con evolucidn subaguda y progresiva, con pocas
alteraciones del liquido cefalorraquideo y con lesiornes basa
les-caudales (grupo B de Peters y Struck) de tipo inflamato- .
rio nodular situadas solamente en la substancia gris. Todo
ello nos comduce a pensar en la panencefalitis de Pette y
Doring. |

Contra dicha hipdétesis, tenemos la ausencia de inclusio
nes intranucleares, la presencia de focos necréticos con de
pésitos calcdreos (caso n® 2) la ausencia de lesiones corti-
cales, la ausencia de lesiones inflamatorias en la substan-
cia blanca y prihcipalmente el cuadro clinico que no repro-
duce en nada al que observamos en las panencefalitisis de
Pette y Doring.

Krucke y Haymaker dan gran importencid:-aszla presencia
de inclusiones intranucleares para incluir una encefalitis -
en dicho grupo de enfermedades, pero debemos tener en cuenta
que es precisamente en los casos reunidos bajo el nombre de
panencefalitis de Pette y Doring en donde las inclusiones
faltan, la mayoria de las veces, y que los casos (7) en don-

de existen, han sido publicados recientemente de tal manera



-T73=

que en su memoris de 1959 sobre las encefalitis eon inclusio
nes Haymaker no incluye dichas panencefalitis en el grupo
que describe.

En cuanto a los focos necrdticos, no somos nostros los
primerosen observar su presencia en estas encefalitis ya que
los encontramos en las observaciones de los autores que mds
han contribuido al esclarecimiento de la naturaleza de dicha
enfe rmedad (Zander, Hasenjager y Lenz; Kornyey, Honhoffj
Kelm; Kersting; Amler y Colmant, etc...) Ademds, hemos visto
en el capitulo II las formas intermedias entre las diferentes
entidades morbidas descritas en este grupo siendo el caso mds
gignificativo el de Michaux, lLapresle y Koupernik, en donde
se combinan los tres tipos de lesiones gque se hallan en el
primer plano en cada una. de las formas de las citadas ence-
falitis.

También hemos visto que los depdsitos calcdreos han sido
descritos en otras encefalitis que se consideran como encefa
1litis esporddicas (Crawfor y Robinson, Marie y Lyon). Nues-
tros cagos constituirian, pues, una forma atipica de una en-
cefalitis esporddica de evoluoién‘subaguda y progresiva, muy
préxima del punto de vista lesional de la forma descrita por
Pette y Doring en 1939°

Posible patogenia de los focos necrdticos:

La presencia de focos necréticos en los hemisferios (ca
g0 n? 2), no elimina el diagndstico de panencefalitis subagu
da progréSiv39 pero plantea el problema de la significacidn

de dichas necrosis.
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La estricta separacidn de las lesiones inflamatorias y
de las lesiones necrdéticas, nos indica que la alteracidn ti=-
sular no es una consecuencia directa del proceso inflamatorio
y. en nuestro caso, dos hipdtesis pueden explicarla.

Por una parte, la hipotesis de Jacob sobre la ambivalen
cia reactiva del tejido segun la cual "los procesos infeccio
gsos pueden desarrollarse: en un caso, en el semtido de una
alteracidn tisular del tipo del complejo de Wernicke; en
otro caso, en el sentido de log procesos inflamatorios crdng
cos o de las angiopatias post-encefaliticas con transtornos
circulatorios secundarios". Serd necesario, pues, terer en
cuenta el sinmdrome hermodindmico que acompafia a la inflamacidn
vy que Seguin su importancia modificard el cuadro histopatold-
gico de la enfermedad. La importancia de los factores hemodi
ndmicos que acompafian a la encefalitis ss sefialado por Kornyey,
el cual ha publicado un caso de poliomielitis con necrosis
de origen vasculo-andxico; Tariska ha publicado varios casos
de panencefalitis con necrosis etce.. Ia localizacidn de di-
chas rnecrosis de origen vascular-andxico, se rallaria en la
frontera de dos territorios wvasculares. Pues bien, en nuestro
cago, dicho mecanismo es posible ya que las lesiones se situar
en el nidcleo caudal, pallidum, cortex frontal y substancia
blanca occipital.

La segunda hipdtesis seria que dichas lesiones no tengan
nada guwe ver con el proceso inflamtorio y sean debidas a la
anoxia provocada por las crisis de disnea inspiratoria gme
nue stro segundo enfermo sufria a causa de su diplegia larin-

gea. E1l enfermo fué traqueotomizado y murid finmalmente en un



~T5-

cuadro de cianosis. Hurst, en 1941, y, Morrison; en 1946, de
mostraron, en efecto, que despues de hipoxias ligeras o re-
petidas, las lesiones necrdticas predominan en los nicleos
grises basales y en la substancia blanca y Greenfield ha
publicado una observacidén de Parkinsonismo post—encefalitico
con espasmos laringeos, dorde junto a lesiones post-encefa-
1iticas tipicas, se encontraban reblancecimientos y cicatri-
ces glio-mesodermales localizadas en el ndcleo caudal, el
putamen y el pallidum. Pensamos que en nuestro enfermo con-~
viene retener esta dltima hipdtesis, a causa de la localiza-
cidn diferente a las lesiones necrdticas y de las lesiones
inflamatorias y de la situacidn de las necrosis en las zonas
vulnerables por las hipoxias ligsras o repetidas, segin Hurst
y Morrison, y, sin poner con ello en duda la validez de otros
me canismos en casos diferentes.

Ie localizacidn de las lesiones en el tronco cerebral
ha gido publicada en varias ocasiones en la panencefalitis
nodular, principalmente, en la encefalitis progresiva hiper-
quinetica subaguda de los Bulgaros, pero nunca con un cuadro
clinico de encefalitis del tronco cerebral que nuestros casos
reporducen tanto por la evolucidén como por la semiologia cli-
nica y paraclinica (1.C.R. y E.E.G.) que coincide con los
casos de Iizuka. Desde el punto de vista histopatolégico las
diferencias con dichos casos son minimas y conciernen solamen
te a las lesiones mielinicas de los casos de Iizuka, que &1
mismo ha calificado, por otra parte, de degeneraciones secun—
darias y a las diferencias de detalle sobre la localizacién

de las lesiones.
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' Nosotros proponemos incluir nuestros casos, con los de
Tizuka en el grupo de panencefalitis progresivas subagudas
entre las cuwales constituirfan una forma atipica, no sélo
por el cuadro clinico que nos recuerda el de la encefalitis
del tronco cerebral, sino tambiédn, por la localizacidn elec-
tiva de las lesiones en la substancia gris del tronco cere-
bral, ya que pensamos que debemos atribuir las lesiones ne-
créticas hemisfericas de nuestro caso n? 2 a las crisis repe
tidag de anoxia debidas a la diplegia laringea que presenta-
ba nuestro enfermo.

Proponemos también llamar = dicha forma atipica "polio-

encefalitis subaguda progresiva del tronco cerebral."



CONGCLUSTIONES

1) Las polioencefalitisis subagudas del tronco cerebral cons

tituyen una realidad clinica y evolutiva caracterizada por:

a) Una evolucidn subaguda y progresiva que puede durar has

b)

c)

d)

f)

ta un afio o mds y que, a veces, puede verse entrecorta

da por remisiones parciales y recaidas.

Un comienzo brusco que puede ir precedido por un eplso
dio infeccioso y unos prddromos constituidos por cefa-

leas, malestar y dolores musculares,

Bl cusdro clinico no se completa hasta ocho dias después

del comienzo de la enfermedad.

Los~primeros sintomés son, por orden de frecuencia,
los vertigos, los vémitos, la somnolencia, los trans-—
tornos del equilibrio, el aistagmus, las disartrias,
los transtornos de la motilidad ocular, sobre todo, la

diplopia y un estado subferil,

En el periodo de estado, el cuadro clinico se va comple
tam o progresivamente con paralisis miltiples de los
nervios craneales producidas por lesiones de sus nidcleos

de origen en el tronco cerebral,

Los pares craneales mids afectados son, por orden de
frecuencias el VIII, el V motor, el VII, el III, el 1V,
el X, el XITI, el IV y el XI, teniendo en cuenta, que
pueden producirse miltiples combiraciores en las pard-—

lisis de dichos nervios con la consiguiente diversidad
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de cuadros clinicos distintos para cada enfermo. Se han ob-
servado preferencia regionales por uno u otro sintoma como
es el caso del vertigo epidémico muy extendido en los paises

escandinavos.

g) Pueden prodidcirse tambidén lesiones de las vias nerviosas que
atraviesan el tronco cerebral. Por orden de frecuencia dichas
lesiones afectan las vias cerebelosas, piramidales y sensitl
vas pudiendo causar a veces un sindrome psico-sensorial con
alucinaciones sobre la nocidn del espacio y del esquema cor-

poral.

h) Exceptuando el adelgazemiento brutal que se observa en estos
enfermos, el estado gereral se encuenta poco afectado, vién-
dose modificado tan sdlo y aun con poca frecuencia, por 1li-

geros aumentos de la temperatura.

i) La mayoria de las veces, no existen mcdificaciones de las
constantes bioldgicas sanguineas, ni del liquido cefalorra-—
quideo. Cuanio existen en este Ultimo, consisten en un discre
to aumento de las proteinas y de las celulas y en una curva

coloidal de tipo paralitico.

'j) Las modificaciones del eleftroencefalograma tambidén son muy
discretas cuando existn, y consisten en una lentitud de los

trazados, mds raramente, en una disritmia y, mfs raramente

ain, en una hipersincronizacién. Nunca se han observado asi~

metrias o modificaciones focales.

k) Ante el cuadro clinico y la evolucidn de dichas polioencefali
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+tle se piensa siempre en un tumor del tronco cerebral Yy,
en particular, en una gliomatosis del tronco cerebral pe-
ro pe diferencian de las primeras porque en aquellas no
se encuentran nunca modificaciones de tamafio o de situa-
cibn del tronco cerebral cuando se observa mediante explo
raciones radiologicas con medios de contraste. Se dife-
rencian también por el prondstico pero de ello hablaremos

en otro apartado.

2) La etiologia de dichas polioencefalitis puede ser muy di-
versa y podemos ya diferenciar las formas secundarias debidas é
enfermedades infecciones conocidas (sifilis, fiebre tifoidea,
difteria, etc.) o debidas a infecciones viricas conocidas
(herpes, encefalitis japonesa B, gripe, etc.) de otras for-
msd clinicamente primiti&as producidas por un virus neutropo

desconocido.

3) E1 prondstico de la enfermedad es muy benigno pues casi
todos 1w casos curan en un plazo mds o menos largo de tiempo,
pero hay que sefialar, sin embargo, que pueden dejar secuelas
del tipo de una rigidez de tipo extrapiramidal, un temblor par
kinsoniano, o bien, un sindrome astenico acompafiado de signos
de depresidén y de angustia y de signos hipocondricos. Final-
mente, existen los casos de lizuka y nuestros casos en los que

la evolucidn fud fatal.

4) A causa de la tenignidad de la enfermedad son muy raras las
verificaciones anatdmicas, siendo nuestras observaciones junto
con las de Iizuka, los uUnicos casos de etiologia desconocida

con documentacidn anatomo-patoldgica.



-80-

5) E1 examen histopatoldgico nos ha revelado que se trata de
polioencefalitis nodulares localizadas de manera electiva en
el tronco cerebral, con focos necrdticos hemisfericos en nues

tra observacidn n2 2.

6) Creemos que nuestros casos pusden incluirse en el grupo de
encefalitis esporddicas actuales llamadas tambidn, encefalitis
con inclusiones por Krucke y Haymaker. Dentro de este grupo
nuestros casos estarian muy prdéximos de las panencefalitis
subagudas progresivas, y, en particular, de la panencefalitis

nodular descrita por Pette y Doring en 1939.

7) Sin embargo, creemos que constituyen una forma atipica de
dichas encefalitis, no sdlo por el cuadro clinico que no re-
cuerda en absoluto, la clinica de las panencefalitis subagudas
progresivas, sino también, por el cuadro histopatoldgico, sobre
todo, por la localizacidn electiva en el tronco cerebral, la
ausencia de inclusiones intranucleares, la ausencia de lesio-
nes de la substancia blanca y la presencia de focos re créticos

con depdsitos calcdreos en nuestro caso no 2.

8) Por el cuadro clinico (crisis de apnea), por la localizacidn
de los focos necréticos, a gran distancia de las lesiones in-
flamtorias y por su situacidén en las zonas mds vulnerables

por hipoxias ligeras o repetidas, creemos que las necrosis he
misféricas de nuestro caso n? 2 corresponden a lesionss ano-
xicas producidas por las crisis paroxisticas de disnca inspi-
ratoria consencuenciz de la diplegia laringea de nuestro en-

fermo.
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g) Hemos wvisto, pueé, que los casos de Iizuka y nuestros casos
constituyen una forma atipica de las panencefalitis nodulares
subagudas y progresivas. Proponemos llamar a dicha forma: "Po
lioencefalitis subaguda y progresiva del tronco cerebral".
Aungue sin pruebas viroldgicas que lo demuestren, creemos que
e8 probable que dichas encefalitis sean producidas por un vi-
rus neurotrdpo prdéximo del o de los virus que Se cree son la
causa de las otras encefalitis esporddicas sibagudas y pro gre
sivas. Dicho o dichos virus no han sido todavia identificados
y hasta que estos llegue nuestras clasificaciones y gproxima-
ciones serd siempre provisionales, esperando que algin dia
podamos llegar a su clasificacidén etioldgica y a un tratamien

to eficaz de dichas enfermedades.

- o e e me we e® wme R mm em ww e e
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LAS POLIOENCEFALITIS SUBAGUDAS DEL TRONCO CEREBRAL

INTRODUCCION

Las lesiones infecciosas de las células ganglionares del tronco cerebral han
dado origen a algunas parilisis de los nervios craneales de evolucién subaguda
y de pronéstico relativamente benigno, Dichas lesiones constituyen lo que
se ha llamado habitualmente polioencefalitis subaguda y han sido atribuidas
a causas diversas, tales como, la neumoniz, la fiebre tifoidea, la difteria, la
gripe y sobre todo la sifilis. Esta ultima enfermedad era considerada como
la causa principal hasta la ultima guerra mundial (Charcot y Gombault,
Dieulafoy, Lamy, Lermoyez y Ramadier, Pauly, etc.), aunque, junto a estas
polioencefalitis sifiliticas, habian aparecido algunos casos de paralisis primi-
tivas y aisladas de los nervios craneales de evolucién subaguda (Wilkinson,
Dercum, Ricaldoni, Lejonne y Oppert, etc.). Después de 1917, empiezan a
atribuirse a la encefalitis epidémica los casos abandonados por la sifilis
(Cruchet, Beriel y Devic, Paliard et Dechaume, Rathery y Kourilsky, Rebattu,
Devic y Mounier Kuhn, Magnard, etc.). Sin embargo, ya desde 1930 varios
autores han publicado casos que quedaban fuera de la sifilis o de la ence-
falitis de von Economo (André Thomas y Schaeffer, André Thomas y Rendu,
Baldenweck y Decourt, etc.). Dichos enfermos padecian pardlisis maultiples
de los nervios craneales de evolucién subaguda y progresiva con recaidas
frecuentes casi siempre seguidas de curacién. Los autores que las descri-
bieron afirman que dichas paralisis podian ser debidas a virus neurotropos.
Debemos citar entre estos autores a Garcin y Renard, ya que son los prime-
ros que, en 1934, establecieron una relacién entre todos estos casos y descri-
bieron sus caracteristicas clinicas y evolutivas.

Desde entonces han sido publicados numerosos casos en la literatura,
principalmente en Francia (Delmas-Marsalet, Lafon, Piaget Thiébaut, Pech
y Serratrice, etc.); en Inglaterra (Bickerstaff, Espir y Spalding, etc); en los
Paises Escandinavos (Winther, Pedersen, Moller y Menzelius); en Bulgaria
(Zaprianov y cols.,, Nastev y cols., Ontcharova y cols., Iontchev, etc.); en
Rumania (Pollinger y Weidenfeld, Fagon y cols., Draganesco y cols.); en la
URSS (Bugadov); en Grecia (Pantazopoulos y cols.); en los Estados Unidos
(Dreifuss y cols.) y en el Japén (lizuka). '

Algunos de estos autores piensan que se trata de una unidad nosoldgica
independiente y caracterizada por los datos clinicos, biolégicos y electroence-
falograficos (Delmas-Marsalet, Lafon, Zaprianov y cols., Bickerstaff) y la
han llamado también romboencefalitis o encefalitis del tronco cerebral.

Segin las publicaciones citadas, vemos que la distribucién geogréfica es,
principalmente, europea y que su aparicién es mas frecuente entre los meses
comprendidos entre noviembre y febrero. La edad y el sexo de los enfermos
no constituye una caracteristica de dicha encefalitis, constituyéndolo, en cam-
bio, la evolucién. Un episodio infeccioso puede preceder a la enfermedad, los
prédromos son inconstantes y pueden aparecer una o tres semanas antes
del principio de la enfermedad, en forma de cefaleas, malestar v dolores
musculares. Su comienzo es siempre brusco, v su evolucién es progresiva y
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subaguda y, algunas veces, entrecortada por remisiones parciales y recafdas.
El cuadro clinico no se halla completo hasta los ocho dias después del co-
micnzo de los trastornos, y algunas veces hasta ocho semanas mas tarde
(Bickerstaff).

Los primeros sintomas, por orden de frecuencia, son: Los vértigos, que
cuando se hallan en el primer plano de la enfermedad, constituyen el vértigo
epidémico (Vatev, 1930, Pedersen, 1959). los vémitos que, al igual que en el
caso precedente, constituyen el «epidemic vomiting» o el «epidemic winter
vomiting», la somnolencia, los trastornos del equilibrio, la diplopia, el nis-
tagmus, las disartrias, los trastornos de la motilidad ocular, exceptuando la
diplopia y un estado subfebril.

En el periodo de estado, el cuadro clinico se va completando progresiva-
mente con paralisis multiples de los pares craneales, los mas afectados por
el orden de frecuencia el VIII, el V motor, e] VII, el III, el IV, el X, el XII,
el VI y el XI y con lesiones de las vias nerviosas que atraviesan el tronco
cerebral, por orden de frecuencia: cerebelosas, piramidales y sensitivas (pa-
restesias). Algunas veces, un sindrome psico-sensorial con alucinaciones sobre
la nocién del espacio y del esquema corporal aparecen en esta fase de la
enfermedad (Ontcharova y cols.).

La duracién de la enfermedad es bastante larga, de un mes a un afo, y
las recaidas son posibles, si bien su recuperacién es siempre total salvo
algunas raras excepciones.

En algunas ocasiones, aparecen nuevos signos durante la época de re-
gresidn, bajo la forma de rigidez del tipo extrapiramidal con temblor parkin-
soniano (Bickerstaff) o bien con un sindrome asténico acompafiado de signos
de depresién y de angustia y signos hipocondriacos (Pedersen, Ontcharova y
colaboradores).

Las modificaciones del liquido cefalorraquideo son, lo mas a menudo,
inexistentes, ausentes o bien poco marcadas; cuando existen, consisten en
un discreto aumento de las proteinas y de las células y una curva coloidal
de tipo paralitico. ]

Las modificaciones del E. E. G. se manifiestan por la disminucién y la
lentitud de los trazados, y mas raramente, por una disritmia y, mucho mas
raramente atn, por una hipersincronizacién. Generalmente son muy difusas
y raramente asimétricas. No se han registrado modificaciones focales (ver
Iontchev, 1962.)

La etiologia de dicha enfermedad puede ser muy diversa, pero desde
ahora, sera necesario diferenciar las formas secundarias a enfermedades in-
fecciosas conocidas (sifilis, fiebre tifoidea, difteria, etc.) o, a infecciones vi-
ricas conocidas (herpes, encefalitis japonesa, gripe, etc.) de otras formas
clinicamente primitivas en las que el virus todavia no ha sido identificado
(encefalitis letdrgicas o simplemente virus neurotropo desconocido).

En este ultimo grupo etioldégico los documentos anatémicos son raros;
Bickerstaff, después del examen anatémico de un¢ de sus enfermos no en-
contré mas que un edema del tronco cerebral. En 1964, Tizuka publicé tres
casos con caracteres clinicos y anatémicos muy préximos de las observacio-
nes que aqui describimos. En resumen, se trataba de una enfermedad crénica
(1-5 anos) que afectaba a las personas adultas. Los prédromos consistian en
un aumento de la temperatura con cefaleas, malestar y vomitos. Uno o dos
meses mas tarde aparecian los signos neuroldgicos de las lesiones del tronco
cerebral, principalmente del mesencéfalo, el puente y el bulbo. La evolucién
era progresiva y lenta con remisiones. En el primer plano del cuadro clinico
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habfa un sindrome piramidal y un sindrome del tronco cerebral (trastornos
de la deglucién, del lenguaje, hipoacusias, trastornos de Ja sensibilidad facial
y oftalmoplejias). El liquido cefalorraquideo presentaba una pleocitosis y un
aumento de la albumina, y la histopatologia mostraba que las lesiones ence-
faliticas quedaban limitadas al tronco cerebral, con una participacién me-
nor del mesencéfalo. No se encontraban lesiones en los hemisferios cere-
brales y cerebelosos exceptuando lesiones discretas de la base del 16bulo
temporal y del asta de Ammon. El sindrome encefalitico estaba caracterizado
por los nédulos gliales tipicos, con perivascularitis junto a una proliferacién
glial difusa con necrosis del parénquima. lizuka diferencia sus casos de las
encefalitis esporddicas atipicas publicadas hasta ahora y propone llamar a csta
forma «Encefalitis de tronco cerebral». A continuacién expondremos un re-
sumen de nuestros casos.

OBSERVACION NUM 1

El primer caso que les presentamos ha sido publicado sin comentarios
con el titulo de «un caso inclasificable de encefalitis», por Garcin y Griiner
(Simposio de Amberes (1959) «Encefalitis», Elsevier edit. 1961, pdg. 587).

Mme. Br.... Marguerite, de 46 afios de edad, entrdé en la Salpétriere, el
21 de marzo de 1955, proveniente del hospital de Cretiel (del servicio del doc-
tor Escalier), donde fue a consultar, el 20 de febrero de 1955, por una diplopia
aparecida brutalmente al mismo tiempo que vértigos, nduseas y vomitos, asi
como una cefalea moderada. La temperatura se mantenia alrededor de 37°2"-
37'5°, con un pulso de 90 y una tensién arterial de 16/10: Desde hacia dos
afios dicha enferma presentaba una tos rebelde con expectoraciones, a menu-
do purulentas. En enero de 1955, tenfa un foco pulmonar que fue tratado con
«Didromycine y Penicilina».

Al ingresar en el servicio del doctor Escalier, el 23 de febrero de 1955, se
constataron, ademas de los signos precedentes, unos reflejos tendinosos dé-
biles, reflejos cutidneos plantares en flexién y un nistagmus discreto: el fondo
del ojo era normal. Se practicé una puncién lumbar el 25 de febrero, que
dio los siguientes resultados: Albuimina 0,60 gr/litro, 15 linfocitos por mm?,
cloruros 6,25 gr/litro, glucosa 0,75 gr/litro. La numeracién globular del 14 de
marzo de 1955 daba 5.000.000 de glébulos rojos, 14.000 glébulos blancos, con
el 80 % de polinucleares. La numeracién globular del 24 de febrero de 1955
daba 4.960.000 glébulos rojos v 5.500 glébulos blancos, con 84 % de polinuclea-
res neutréfilos.

La astenia era importante y el adelgazamiento era considerable (19 kg en
dos meses). La diplopia persistia, el nistagmus se acentuaba, sin embargo,
los vémitos y la cefalea disminufan. A partir del 17 de marzo de 1955, la
deglucién se hizo imposible, los reflejos tendinosos se debilitaron atn mds
y la fuerza muscular de los miembros disminuyé, Un examen del laberinto
concluyd que se trataba de un sindrome de origen central. )

Cuando la enferma llegéd a nuestro servicio de la Salpétriere, el 21 de
marzo de 1955, tenia una temperatura de 3% C. No presentaba ninguna rigidez
meningea, la fuerza muscular se hallaba ligeramente disminuida en el miem-
bro inferior derecho, asi como en la mano derecha. Existia una paresia facial
derecha de origen central, un signo de Barré y una hiperextensibilidad muscu-
lar derecha. No habia signo de Babinski ni de Rossolino, pero si una dis-
minucién del cutidneo abdominal inferior derecho. Los reflejos tendinosos eran



—_f —

débiles, pero estaban presentes y eran simétricos. La sensibilidad era normal.
La enferma presentaba un sindrome cerebeloso bilateral muy acusado, con
pardlisis de algunos pares craneales, pardlisis de los VI, una ligera paresia
facial periférica, una lesién de la rama sensitiva del V derecho, la deglucién
era imposible, 1a enferma guardaba liquido en su boca, pero debia arrojarlo
(sin paso por la nariz). No existia pardlisis del velo del paladar, siendo ¢l
reflcjo por contacto normal. Existia un nistagmus muy importante en todas
las direcciones de la mirada, vertical, superior y horizontal izquierda, par-
ticularmente. Desviacion espontinea del indice derecho hacia la derecha en
la prueba de los brazos extendidos. Las pupilas reaccionaban bien a la luz:
la pupila derecha era irregular. El fondo del ojo era normal. Afiadimos que
las reacciones de BW. y de Kline eran negativas en la sangre. La urea a
0,20 gramos, las orinas eran normales, la glicemia a 1,10 gramos.

A esta enferma enflaquecida, con una temperatura irregular, con una
broncorrea purulenta, se sospeché un abceso de la fosa posterior. El 22 de
marzo de 1955, la numeracién globular nos mostraba 32.400 glébulos blancos
con el 90 % de polinucleares, v 4.980.000 glébulos ropos. En la radiografia
pulmonar se veia una disminucién de la claridad del campo pulmonar derecho.

Un E. E. G. practicado el 23 de marzo de 1955 dio los resultados siguientes:
Ritmo alfa de 10 a 11 C/seg. de reparticién extendida, simétrica, reaccionando
a la apertura de los ojos, junto a ritmos beta fronto-rolandicos. En el curso
de la hiperpnea, en muy pequefio numero, se observa una corta salva pa-
roxistica de ritmo zeta bilateral. Trazados muy poco anormales, mostrando,
sin embargo, bajo hiperpnea, raros signos de actividad paroxistica de origen
profundo.

La enferma fue trasladada a neuro-cirugia el 26 de marzo para practicarle
una ventriculografia, que no mostré mas que una ligera dilatacién ventricular.
La enferma fallecié el mismo dia.

Habia recibido como tratamiento, del 21 al 26 de marzo, Terramicina en
perfusién y después en inyecciones intramusculares y tifomicina en suposi-
torios durante los cinco dias pasados en nuestro servicio.

Examen anatémico

Tumefaccién bilateral de la quinta circunvolucién temporal. Opacificacién
meningea en la regién protuberancial. No existen lesiones focales claras en
el examen macroscépico de los cortes; piqueteado vascular en los nucleos
grises, pequefio colapsus ventricular, principalmente del asta temporal.

No se observa nada al nivel del cerebelo.

Examen histolégico

Encefalomielitis del tipo de la polioencefalitis nodular y de topografia
bastante especial.

Médula: Infiltrados linfocitarios en las meninges y las raices posteriores.
Manguitos de perivascularitis en los cordones laterales. Nédulos microgliales
con focos de necrosis celular en las astas posteriores, pequefios nédulos mi-
crogliales, mds raros, pero del mismo tipo que en las astas anteriores,



—_7

Bulbo: Lesiones celulares (enfermedad grave y rarefaccién neuronal), pro-
liferacién microglial difusa, reaccién macroglial en el nuacleo coclear dor-
sal, los ntcleos de los IX, X y XI en menor grado y menos aun cn el XII.
Gliosis sub-apendimaria y voluminosos manguitos de perivascularitis. Las
fibras intrabulbares de los nervios se hallan fuertemente lesionadas.

Cerebelo: Lesiones inflamatorias en les ntcleos del techo, los nucleos
dentados, la corteza cerebelosa en pequefias zonas aisladas principalmente,
en el fléculos y el nédulo y la regién vermiana para-mediana. Grandes infil-
traciones meningeas. En la corteza, ademas de los nédulos microgliales en
arbusto, principalmente en las capas moleculares, se observa una lesion de
las células de Purkinje, particularmente visible con las impregnaciones ar-
génticas (neuronas mal impregnables, tumefaccién axonal) en torpedo y con
el escarlata (granos lipoides en las células de Purkinje degeneradas, acimu-
los de granulos en las capas innominadas, depdsito de lipoides y de acidos
grasos en los espacios perivasculares).

Protuberancia: Grandes lesiones en la calota lesionando, principalmente,
la sustancia reticular, los ntcleos del quinto par, las fibras del sistema octavo
y en un grado menor, los nicleos del sexto y séptimo par. Destruccién neuro-
nal, ndédulos microgliales grandes, perivascularitis linfocitarias. El pie se
halla practicamente indemne (raras perivascularitis y algunos cuerpos granu-

losos cargados de productos de desintegracién metacroméatica ¢ azul oscuro
al Nissl.

Mesocéfalo y diencéfalo: Lesiones discretas en el niucleo rojo, no existe
lesion del tilamo, subtdlamo, locus niger, ntcleos grises. Algunas perivascu-
laritis subependimarias. Numerosos nédulos microgliales con necrosis neuro-
nal en el nicleo amigdalino y el asta de Ammon. En el cortex infiltraciones
diseminadas claras, principalmente en el lébulo temporal, encefalitis nodular
con espongiosis subyacente recordando, en esbozo, lo mismo que vemos en
la encefalitis japonesa. )

Polioencefalomielitis: Lesiones predominantes en las astas posteriores, sis-
tema cécleo-vestibular, cerebelo, 16bulo temporal.

EN RESUMEN:

Se trata de una afeccién esporadica de una enferma, de 46 afios de edad,
que habitaba en los alrededores de Paris. Los hechos clinicos mas caracte-
risticos son la evolucién subaguda y progresiva de un sindrome del tronco
cerebral con lesiones de varios nervios craneales, principalmente del VI bi-
lateral, del VII y de la rama sensitiva del V y del VIII junto a un sindrome
cerebeloso y un adelgazamiento brutal, con fiebre moderada y con alteracién
progresiva de las constantes bioldgicas de la sangre y del liquido cefalorra-
quideo. Desde el punto de vista histopatolégico se trata de una polioencefalo-
mielitis nodular con localizacién electiva en el tronco cerebral.

No ilustramos con imagenes esta observacién por haber sido publicada
anteriormente.



OBSERVACION NUM. 2

El sefior REN... Georges, de 56 afios de edad, contramaestre, es enviado
al servicio del Profesor Garcin, €l 9 de septiembre de 1960, por posible diag-
néstico de tumor de la fosa posterior.

Antecedentes: Ninguna enfermedad familiar es conocida entre sus ante-
cedentes y colaterales; fiebre tifoidea a la edad de 18 afios, sordera bilateral,
principalmente izquierda, desde el afio 1958, de instalacién progresiva, me-
jorada con la ayuda de un aparato, enfermedad de Dupuytren bilateral, nin-
guna nocién de sifilis.

Historia de la enfermedad: Su principio remonta al mes de febrero de 1960
y se caracteriza por trastornos de la deglucién. El enfermo tiene la impresién
de que la garganta se le cierra y que no deja pasar a los alimentos, una vez
ha tragado dos bocados. Al mismo tiempo, se nota una anormalidad del es-
tado general muy importante, con astenia y un adelgazamiento de 10 kg. en
cuatro meses.

En el mes de abril de 1960, la sintomatologia continuaba igual y el adel-
gazamiento se acentuaba, El sefior REN... consulta al doctor Simon, en Ar-
ques la Bataille, el cual hace practicar una exploraciéon (radiografia del eso-
fago y del estémago, que dan un resultado negativo). Se le recomienda un
tratamiento polivitaminado. ,

En el mes de julio de 1960, cuando la disfagia y el adelgazamiento per-
. sisten, se nota también una modificacién de la voz y un trastorno del equi-
librio importante, El enfermo se mantiene con dificultad de pie, la marcha
es incierta, con ensanchamiento del poligono de sustentacidén. Levanta las
piernas con dificultad, principalmente la izquierda, y el enfermo tiene la
impresién de que no quiere llevarlo. Deja su trabajo el 21 de julio de 1960
por razén de su trastorno del equilibrio. El sefior REN... es hospitalizado
en el Centro Hospitalitario de Dieppe, en donde se constata una modifica-
cién de la voz, debida a una parilisis recurrencial izquierda y una agravacién
de los trastornos de la marcha. Varios exdmenes le son practicados.

Una broncoscopia que da resultados negativos; un E. E. G. que denota
signos de sufrimiento difusos. El fondo de ojo es normal con T. A, R. a
35 cm/kg., Ia velocidad de sedimentacién es de 3-12-88 mm, la urea a 0,17 gr.
por 1.000, las numeraciones y férmula globulares son normales.

Durante el mes de septiembre de 1960, se nota una clara agravacion de los
sintomas siguientes:

Los trastornos del equilibrio se acentilan y el enfermo no puede ya tenerse
en pie sin ayuda, la disfagia y la disfonia persisten.

Aparecen nuevos sintomas:

a) una cefalea frontal; b) una diplop{a en la mirada hacia arriba; ¢) prin-
cipalmente, una disnea importante que sobreviene por crisis.

Viendo dicha agravacion, el enfermo es trasladado al servicio del Profesor
Garcin por el Centro Hospitalario de Dieppe.
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Primer examen, 9 septiembre 1960. — Consultacion del servicio

Se nota que el enfermo padece una disnea importante, inspiratoria, con
disminucién del ritmo respiratorio y cornaje discreto. Por crisis, sobrevienen
una verdadera asfixia, con cianosis y acentuacién del cornaje. En el curso
de dichas crisis, el tiraje es importante, con predominancia inspiratoria, con
depresién sub y supraesternal, los trastornos del equilibrio son importantes,
con tendencia a la caida hacia atras. La fuerza muscular segmentaria es nor-
mal. Los reflejos ésteo-tendinosos dan las respuestas siguientes:

a) En los miembros inferiores, los rotulianos son normales y simétricos,
el aquileo derecho no se encuentra mientras que el izquierdo es débil. ) En
los miembros superiores son un poco vivos a la derecha. El reflejo cutaneo
plantar se produce en flexién hacia la izquierda e indiferente a la derecha.
Los cutidneos abdominales no se encuentran. La sensibilidad superficial y
profunda es normal. Los signos cerebelosos son claros: 1) marcha cerebelosa
con ensanchamiento del poligono de sustentacién y brazos extendidos late-
ralmente en forma de balanceo, 2) clara dismetria en los miembros, que no
se agrava con la oclusién de los ojos. Igualmente clara en el miembro supe-
rior izquierdo. 3) clara adiadococinesis a la izquierda. Pares craneales: a) di-
plopia en la mirada hacia arriba. b) reflejo corneal normal. ¢) VII normal.
d) algunas sacudidas nistagmiformes en la mirada lateral hacia los dos lados.
e) reflejos del velo débiles. Ante la importancia de los trastornos respirato-
rios, habiendo el enfermo sufrido en el transcurso del examen varias crisis

de disnea paroxistica con cianosis se decide la hospitalizacién en el servicio
de Neurocirugia.

Estancia en neurocirugia. — Profesor Lebeu. — 9 sept. 1960 a nov 1960

Examen O. R. L. 13 sept. 1960: Fosas nasales normales. Faringe normal.
Laringe extremadamente dificil de ver por el hecho de una epiglotis en gotera
y doblada sobre la laringe. Parece ser que las dos cuerdas vocales poseen
una abduccién casi abolida, lo cual comporta una disnea inspiratoria muy
importante. Timpanos normales. Importante hipoacusia izquierda desde hace
ocho afios. Hipoacusia mis moderada a la derecha, que data de dos afios. Se
trata de una sordera de transmisién, ya que la audicién dsea es sensiblemente
normal y el Weber indiferente. Examen laberintico: nistagmus bilateral y

nistagmus mualtiple. Las pruebas caldricas son rigurosamente normales en los
dos lados.

Ventriculografia. — 15 sept. 1960. — doctor Billet

Ventriculos dilatados y bastante tensos. Los clichés no muestran, ninguna
neoformacién y una dilatacién ventricular moderada. El diagnéstico de neo-
formacién de la fosa posterior se descarta.

Examen O. R. L. — 20 sept. 1960

Muy ligera asimetria del velo; en el curso de su contraccién parece mas
desviado hacia la derecha. Paralisis de los musculos dilatadores de la laringe,
cuerdas vocales en abduccién, lo cual explica los trastornos respiratorios. Sor-



—10—

dera de transmisidn, posibilidad de una antigua otoespongiosis. Excitabilidad
vestibular normal, parecida a la de los exdmenes anteriores.
El enfermo es trasladado al servicio de O. R. L. de la Pitié.

Estancia en O. R. L. — Servicio del doctor Maduro

El 15 de septiembre de 1960, operacion de Rethi, modificada por Jost,
para las pardlisis laringeas en abduccién.

Estancia en el servicio del 22-X1-1960 al 14-X11-1960
Examen del 22-X1-1960

Enfermo perfectamente consciente. Nuca flexible, no existe Kernig. Im-
posible mantenerse en pie sin ayuda. El enfermo cae hacia atrds. La marcha
es imposible sin ayuda, el enfermo ensancha su poligono de sustentacién. La
fuerza segmentaria es normal en todos los niveles. Los reflejos osteotendi-
nosos son normales y simétricos salvo los aquileos que son débiles. El cuta-
neo plantar en flexién a la derecha. Se encuentra en dos ocasiones en
extension a la izquierda, pero dicho signo no ha vuelto a encontrarse en exa-
menes posteriores, No se encuentran los reflejos cutdneos abdominales y
gremastéricos. Existe un sindrome cerebeloso importante interesandc al
miembro superior izquierdo con dismetria, asinergia y adiadococinesis. Dicha
lesién es bilateral en los miembros inferiores del tipo de hipermetria, princi-
palmente en la izquierda. La sensibilidad superficial es normal para el tacto,
el pinchazo, el calor y el frio. El estudio de la sensibilidad profunda muestra
solamente algunos errores en la prehensién a ciegas del dedo pulgar izquierdo,
pero la posicién de los dedos gordos del pie se percibe sin error y el diapasén
es normalmente percibido también. Pares craneales: 1 normal, II sensible-
mente normal, III, IV y VI lentitud en los movimientos de los globos ocula-
res. Reflejos pupilares normales. V, ninguna lesién ni sensitiva ni motriz, La
sensibilidad corneal es normal. Reflejo corneal normal. VII, no existe para-
lisis facial. VIII coclear, sordera antigua del tipo de transmisién vestibular,
nistagmus vertical de la mirada hacia arriba. No existe desviacién de los
indices. IX-X-XI, el enfermo se queja de una gran dificultad para tragar sin
atragantarse, pero los reflejos del velo y de la faringe se encuentran sensi-
blemente normales.

En el examen general:

El estado general se halla alterado, el adelgazamiento importante persiste,
pero la temperatura continia siendo normal. El examen cardiovascular es
negativo. El examen pulmonar es negativo. El abdomen es blando, higado
y bazo no son sensibles a la palpacion. Las dreas ganglionares se hallan libres.

El 28-X1-1960. — Profesor Garcin

En total el enfermo presenta:

Un sindrome cerebeloso con predominancia hacia la izquierda. Una lesién
discreta de ciertos pares craneales (III, IV, VI y quizéd también IX vy XI) y
principalmente una paralisis laringea en abduccién (paralisis de los dilata-
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dores), pero dicho sindrome de Gerhardt, evidente por la crisis de sofocacidn,
no es puro, ya que en el intervalo de dichas crisis existe una disfonia.

Se trataria, pues, de una diplegia laringea mds compleja y mas préxima
a un sindrome de Riegel.

El primer diagnostico evocado, es el de una gliomatosis de tronco, sin
embargo dicha afeccién no explica el adelgazamiento considerable que presen-
ta el enfermo. Dicho adelgazamiento se ve a menudo en los pinealoblastomas,
pero los clichés de la ventriculografia no se muestran a favor de dicho diag-
nostico.

Conducta a seguir:

Buscar la causa del adelgazamiento.

Iodoventriculografia en neurocirugia.

Exdmenes complementarios:

Glicemia, 0,77 gr/1.000. Uremia, 0,22 gr/1.000. Numeracién globular, Hemo-
globina, 90 %, Hematies, 4.660.000/mm*. Glébulos blancos, 5.800/mm?. Férmula
sanguinea: Polinucleares neutréfilos, 61 % ; polinucleares eosinéfilos, 2 %, lin-
focitos, 34 %, mononucleares, 3 %. Velocidad de sedimentacién, 3-9-65 mm.
Térax, normal. B. W. negativo: Nelson negativo. Liquido cefalorraquideo: 0,2
leucocitos por mm?, raros hematies; albtimina, 0,15 gr/1.000.

Examen ocular 1-XII-1960, — Doctor Man

Fondo del ¢jo, normal. Pupilas normales con reflejos pupilares normales.
Nistagmus vertical. Movimientos horizontales automadticos normales de velo-
cidad normal. El campo visual parece normal.

Electroencefalograma 30-XI-1960

Trazado presentando signos discretos de sufrimiento cerebral difuso, quizéds
algo mas importante a la derecha que a la izquierda, y sin signos de foco
cortical. .

Examen vestibular 2-XI11-1960. — Mlle. Déumikow
Trastornos centrales caracteristicos por: Trastornos espontdneos de tipo
central. Inexcitabilidad de los canales verticales. Modificaciones de la desvia-

cién espontanea.
Evamen O. R. L. — Servicio del Profesor Maduro 8-X1I-1960

El velo se contrae casi normalmente. No se observa lesién alguna del XII
par. Desde el punto de vista laringeo, la respiracion es muy satisfactoria, pero
Ia fonacién lo es menos. Sin embargo, el enfermo es capaz de emitir vocales
en voz alta, siempre que se le ordena, por lo tanto, creemos que tiene buenas

posibilidades de recuperacion.
Todo-ventriculografia. — Doctor Billet 7-X12-1960
Examen normal: El III ventriculo se llena bien y tiene un aspecto normal.

Paso rapido a través del IV ventriculo. No se encuentran obstaculos.
El diagndéstico de tumor del tronco cerebral es poco probable.
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El 10-X11-1960. — Profesor Garcin

Las exploraciones practicadas son normales mientras persiste el mismo
cuadro clinico. La ventriculografia y la iodoventriculografia no permiten eli-
minar un tumor de la fosa posterior. Pedir una encefalografia fraccionada.

Encefalografia gaseosa fraccionada

El IV ventriculo y el acueducto no han sido desplazados. Discreta atrofia
derecha. Liquido cefalorraquideo:

Elementos: Primer tubo: 10/mm3. Segundo tubo: 16/mm3. Albumina: 0,24
gr/1.000 (tubo de Sicard). Pandy, negativo. Be jui coloidal, 00000221000000.
El enfermo fallece bruscamente el 14-XII-1960 en un cuadro de cianosis.

Examen anatémico del seiior Ren... Georges

Autopsia: Ninguna anomalia significativa ha sido encontrada en el examen
macroscopico de las visceras.

" Examen macroscopico del sistema nervioso central

Cerebro hinchado con esbozo de enclave. En la seccién vértico-transversal
de los hemisferios: pequefia dilatacién del aparato ventricular. Tronco cere-
bral, cerebelo y medula: no se observa ninguna anomalia macroscépica.

Examen wmicroscépico del sistema nervioso

Se han tomado fragmentos de todas las regiones del sistema nervioso
central, asi como en los nervios neumogéastricos y recurrentes y las coloracio-
nes siguientes han sido utilizadas: Hemateina-eosina, tricrémico de Masson,
Nissl al Cresil violeta, Wolcke y Lendrum.

A) Estructuras de las lesiones: Se han hallado dos clases de lesiones en
el sistema nervioso central, con una localizacion propia a cada una de ellas.
a) Lesiones inflamatorias, nodulares y perivasculares han sido encontradas
en el tronco cerebral. Los nédulos se observan siempre en las zonas ganglio-
nares y se hallan formados por microglia hipertréfica, infiltrados histiocitarios
y algunos astrocitos. No son nunca necréticos y es de notar la rareza de las
neuronofagias que sélo encontramos en el nucleos dentado y en los nédulos
mas importantes del bulbo. Las perivascularitis se hallan formadas por una
o varias filas de células mononucleares, segin el nivel examinado. Existe
ademés una gliosis difusa en los nicleos grises de la calota protuberancial
y bulbar hechos de microglia hipertréfica. b) Pequerios reblandecimientos
necrdticos se encuentran en los hemiisferios y se hallan tanto en la sustancia
gris como en la sustancia blanca. Se hallan formado por una alfombra de
histiocitos y de cuerpos granulosos, algunos de los cuales se hallan cargados
de hemosiderina, una gliosis astrocitaria y una proliferacién capilar. En al-
gunos lugares, se encuentran hematies en los reblandecimientos y depdsitos
calcareos extracelulares existen en los alrededores de dichas lesiones.
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F16. 3. — Pallidum derecho. Coloracién a la hemateina-eosina. Aumentos: x 190. -Rcl:r'landecimien;o
necraético,

F16. 4. — Substancia blanca occipital. Coloracién a la hemateina-eosina. Aumentos: x 75. Foco
! “d necrético. . .
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Ademds, encontramos discretas perivascularitis hechas de elementos mo-
nonucleares. Ademas, es de notar la ausencia de inclusiones intranucleares
o intracitoplasmicas.

B) Topografia de las lesiones: a) Las lesiones inflamatorias del tronco
cerebral se encuentran ya en la regién que se halla alrededor del asta esfe-
noidal del ventriculo lateral, en la vecindad de los ntcleos lenticulares y en
el cortex hipocampico. Mds hacia atrds, existen encima de los ntcleos rojos
y principalmente en los locus Niger, donde se encuentran algunos nédulos y
aigunas perivascularitis. Estas mismas lesiones existen en la calota peduncular
en forma de perivascularitis y micronédulos en los nticleos principales del II,
el nacleo de Edinger Westphal y el nicleo del 1V, al lado de una gliosis di-
fusa del tubérculo quadrigémino inferior derecho. En el puente, las lesiones
son bastante mas importantes y se vuelven a encontrar principalmente en
los nuicleos grises del pie. En la calota existe una gliosis difusa de los nicleos
grises con algunos nédulos y perivascularitis que estan, principalmente, en el
nicleo de lemniscus lateral, ventral y dorsal, en el nticleo central del puente,
en el nucleo parabraquial mediano y en e] nacleo tegmental latero-ventral. En
el bulbo, dichas lesiones logran su maxima intensidad y casi todos los nicleos
de origen de los nervios craneales se hallan interesados. En el bulbo superior,
las lesiones predominan en el nicleo arqueado, el nicleo coclear ventral, el
nucleo vestibular espinal, el nucleo prepositus del bulbo, los nucleos del
rafe y el nicleo ambiguo, En el bulbo mediano los ntcleos més perjudicados
son el nicleo ambiguo, el ndcleo dorsal motor del X, el ntclec del hipogloso,
los niicleos cuneatus lateral y gracilis, el nicleo del tractus espinal del V y
el ntcleo central del bulbo. Las olivas inferiores y las olivas accesorias se
hallan deshabitadas en todos los niveles y son el centro de una gliosis difusa
hecha de microglia hipertréfica y de algunos ndédulos. En el bulbo inferior,
los niicleos méas lesionados son el nitcleo supraespinal, el ntcleo retroambi-
guo, el nucleo gracilis, el nticleo del tractus espinal del V y el ntcleo central
del bulbo. En el cerebelo algunas perivascularitis se hallan diseminadas en el
4lbum, pero son los nucleos dentados los que se hallan mas perjudicados con
una deshabitacién neuronal, algunos ndédulos y algunas neuronofagias. Las

" lesiones predominan claramente en el lado izquierdo, donde se observa una
discreta desmielinizacién de la sustancia blanca que rodea el niicleo dentado.
Se encuentra ademds, una rarefaccién de la capa de los granos y algunos
focos de astrocitos con- depdsitos extracelulares de hemosiderina en la capa
molecular.

b) Los pequefios reblandecimientos necréticos, se hallan diseminados en
los hemisferios, predominando en los polos frontales y occipitales y en los
ntcleos grises de la base y su vecindad.

En el polo frontal derecho, al nivel del F.2, existe un pequefio reblande-
cimiento lineal cértico-subcortical alrededor de una hemorragia. En el polo
occipital derecho existen focos de espongiosis con algunos cuerpos granulosos,
con predominio en la sustancia blanca y al lado de los vasos. En la sustancia
blanca occipital, en los dos lados, varios reblandecimientos necréticos se
encuentran en los alrededores del asta ventricular, donde existe una hemorra-
gia. Las leptomeninges de los polos frontales y occipitales se hallan engrosadas
y presentan algunos hematies, algunos cuerpos granulosos cargados de hemo-
siderina, infiltrados histjocitarios mas importantes alrededor de los vasos y
una proliferacién fibroblastica. En el nicleo caudado derecho, se encuentran
varios reblandecimientos necréticos, asi como en la sustancia blanca que le
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rodea y en la capsula interna. En el palidum derecho existe un reblande-
cimeinto necrético, alrededor del cual han sido observados algunos depdsitos
calcareos extracelulares. En todos los cortex examinados, existe un espacio
perivascular, que en algunos lugares contiene cuerpos granulosos cargados
de hemosiderina. Existe ademds una discreta arteriocloesclerosis y vasostasis
difusa con algunas hemorragias diapedéticas. En la medula no se sefiala nin-
guna lesién.

En conclusidn: Dicho examen pone en evidencia: 1) lesiones inflamatorias
nodulares y perivasculares en las zonas ganglionares del tronco cerebral.
2) Reblandecimientos necréticos diseminados en los hemisferios. Accesoria-
mente una discreta arterioloesclerosis difusa al lado de una vasostasis,

EN RESUMEN: Nos hallamos ante una afeccién esporadica, en un”sujeto
de 56 afios de edad, que habitaba en un pueblo de la costa Normanda. Los
hechos clinicos mds caracteristicos son la evolucidén subaguda y progresiva
de un sindrome de tronco cerebral con lesiéon de varios nervios craneales,
principalmente del X motor, con crisis de asfixia y trastornos de la fonacién
que recuerdan el sindrome de Riegel, y, mas discretamente, lesiones del 111,
del IV y del VII, asi como un sindrome cerebeloso, al lado de un adelga-
zamiento brutal, sin fiebre ni alteraciones de las constantes biolégicas, ni en
la sangre ni en el liquido cefalorraquideo. Los aspectos histolégicos mas im-
portantes son-las lesiones inflamatorias, muy nodulares y estrictamente polio-
clasticas que se encuentran en el tronco cerebral y, en segundo plano, tanto
por el nimero como por el tamario, los pequefios focos necréticos diseminados
por los hemisferics. En ningiin momento, dichas lesiones coexisten en una
misma localizacién. Ademas, hemos de notar la ausencia de lesiones mielinicas
y de inclusiones intranucleares o intracitoplasmicas. ,

COMENTARIO Y DISCUSION

Es de notar la ausencia de investigaciones biolégicas que nos conduzcan
a la posible etiologia virica de la enfermedad. Debido a ello deberemos di-
ferenciar y clasificar nuestros casos sobre la base del cuadro clinico e his-
topatoldgico.

Clinicamente, creemos, que dichos casos pertenecen al grupo de polioence-
falitis subagudas y progresivas, descritas por Garcin y Renard, de las que
hemos hablado en la introduccién.

~ Desde el punto de vista anatémico, la clara predominancia de las lesiones
inflamatorias y su localizacién en la sustancia gris conducen al diagnéstico
de policencefalitis con una topografia electiva situada en el tronco cerebral.
Estas caracteristicas nos hacen pensar en las encefalitis incluidas en el gru-
po IV de Spatz, que retine a la poliomielitis, la rabia, la encefalitis letirgica
y la enfermedad de Borna del caballo. Sin embargo, pensamos que podemos
rechazar en seguida el diagndstico de la rabia y de la enfermedad de Borna,
asi como el de poliomielitis, ya que nunca han sido descritos casos agudos
o cronicos de la enfermedad de Heine-Medin y ademads, las necrosis son muy
raras en esta enfermedad. En cambio, los autores britdnicos han insistido
sobre la posibilidad de que la encefalitis del tronco cerebral sea una forma
de encefalitis letargica a causa de las secuelas que en algunos casos eran las
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mismas que las de la enfermedad de von Economo. Pero, al revisar las for-
mas clinicas de evolucién prolongada de dicha enfermedad sélo hemos en-
contrado unas pocas observaciones con signos cerebelosos y bulbares. Ademas,
las necrosis son excepcionales en esta enfermedad.

Desde el punto de vista morfoldgico, nuestros casos estarian muy préximos
de la encefalitis nodular o panencefalitis con nddulos gliales (Hallervorden),
cuyos prototipos son las rickettsiosis, la encefalitis japonesa B, las encefalitis
producidas por las garrapatas y la forma de Pette y Déring de las encefalitis
esporadicas subagudas y progresivas. Creemos que la evolucién progresiva
sin gran alteracién de las constantes sanguineas y del liquido cefalorraquideo
excluyen el diagnéstico de rickettsiosis, scbre todo, teniendo en cuenta que
en nuestros casos los nddulos gliales no presentan ninguna relacién con los
vasos cuyo endotelio es normal. La ausencia de pruebas bioldgicas hara di-
ficil la diferenciacién de nuestros casos de las panencefalitis a virus, sobre
todo, de la encefalitis japonesa B y de las encefalitis transmitidas por las
garrapatas. La topografia de las lesiones, los nédulos gliales, los focos ne-
croticos y los depésitos calcareos (caso nuim. 2) hacen pensar en la encefali-
tis japonesa B, pero en dicha enfermedad la forma bulbar es excepcional y pre-
senta una evolucién aguda; en cuanto a las formas prolongadas, no presentan
un cuadro clinico parecido al de nuestro enfermo (Shiraki, Goto y Nabayashi).
En cambio, en las encefalitis transmitidas por las garrapatas, la frecuencia
de las formas crénico-progresivas es considerable, siendo también muy nu-
merosas las formas con lesiones del tronco cerebral, El cuadro clinico que
se observa en «Looping-ill» se halla muy préximo del que hemos descrito
para las encefalitis del tronco cerebral. Pero, desde el punto de vista lesional,
no encontramos, en nuestro caso numero 2, las lesiones de las células de
Purkinje, lo que justamente las diferencia de la poliomielitis. Ademads, las
lesiones neuronales degenerativas que se hallan en un primer plano en las en-
cefalitis producidas por garrapatas,-estdn ausentes en nuestro caso nimero 2
y son moderadas en nuestro caso numero 1. Finalmente, dichas encefalitis
son esencialmente epidémicas, y hasta la fecha, no ha sido sefialada ninguna
epidemia de este tipo en Francia ni han aparecido nuevos casos en la vecin-

-dad de los enfermos. En este grupo con nédulos gliales, encontramos también

la forma de Pette y Doring de las encefalitis esporadicas subagudas y pro-
gresivas con discreta alteracion del liquido cefalorraquideo y con lesiones
basales-caudales (grupo B de Pefers y Struck) de tipo inflamatorio nodular
situadas principalmente en la sustancia gris. Contra dicha hipdtesis, tenemos
la ausencia de inclusiones intranucleares, la presencia de focos necréticos,
con depoésitos calcdreos, la ausencia de lesiones inflamatorias en la sustancia
blanca y, principalmente, el cuadro clinico que no reproduce en nada al que
observamos en las panencefalitis de Pette y Doring.

Krucke v Haymaker dan gran importancia a la presencia de inclusiones
intranucleares para incluir una encefalitis en dicho grupo de enfermedades,
pero debemos tener en cuenta que es precisamente en los casos reunidos
bajo el nombre de Panencefalitis de Pette y Ddring donde faltan las inclu-
siones y que los casos (7) en donde existen, han sido publicados recientemente,
de tal manera que, en su memoria de 1959 sobre las encefalitis con inclusio-
nes, Haymaker no incluye dichas panencefalitis en el grupo que describe. En
cuanto a los focos necréticos, no somos nosotros los primeros en observar
st presencia en estas encefalitis, ya que los encontramos en las. observaciones
de los autores que mas han eontribuido al esclarecimiento de la naturaleza
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de dicha enfermedad (Zander, Hasenjager y Lenz, Kornyey, Bonhoff, Kalm,
Kersting, Amler y Colmant, etc.). Ademas, conocemos las formas intermedias
entre las diferentes entidades mérbidas descritas en este grupo, siendo el caso
mads significativo el de Michaux, Lapresle y Koupernik, en donde se combinan
los tres tipos de lesiones que se hallan en primer plano en cada una de las
formas de las citadas encefalitis. También hemos visto que los depdsitos
calcdreos han sido descritos en otras encefalitis consideradas como encefa-
litis esporadicas (Crawford y Robinson, Marie y Lyon).

Nuestros casos constituirian pues una forma atipica de estas encefalitis
esporadicas de evolucién subaguda y progresiva. que recuerdan, desde el
punto de vista lesional, los casos publicados en Francia por Guillain, Mollaret
y Bertrand, en 1936, por Alajouanine, Bertrand, Gruner y Flavigny, en 1956,
por Garcin y Gruner, en 1959 y en el Japén por lizuka, en 1964.

La presencia d focos necréticos en nuestro caso nimero 2 no elimina el
diagnéstico de polioencefalitis subaguda y progresiva, pero persiste el pro
blema de su patogenia. La hipdtesis mas probable seria que estas lesiones no
tuvieran nada que ver con el proceso inflamatoric y fueran debidas a la
anoxia provocada por las crisis de disnea inspiratoria que nuestro segundo
enfermo sufria a causa de su diplegia laringea. El enfermo fue traqueotomi-
zado y murié finalmente en un cuadro de cianosis. Hurst, en 1941, y Morrison,
en 1946, demostraron, en efecto, que después de hipoxias ligeras o repetidas,
las lesiones necrdéticas predominan en los niicleos grises basales y en la sus-
tancia blanca, y Greenfield ha publicado una observacién de parkinsonismo
post-encefalitico con espasmos laringeos, donde junto a las lesiones post-
encefaliticas tipicas se encontraban reblandecimientos y cicatrices glio-meso-
dermales localizadas en el nicleo caudado, el putamen y el palidum. Pensa-
mos que en nuestro enfermo conviene retener esta hipdtesis a causa de la
localizacién diferente de las lesiones necréticas y de las lesions inflamatorias
y a causa de la situaciéon de las necrosis en las zonas vulnerables por las

hipozxias ligeras o repetidas, segiin Hurst y Morrison.
Finalmente, proponemos llamar a la enfermedad descrita «Policencefalitis

subaguda y progresiva del tronco cerebral».
RESUMEN

El autor presenta dos casos de encefalitis primitiva del tronco cerebral
con estudio anatomo-clinico. El cuadro clinico recuerda las polioencefalitis
subagudas y progresivas del tronco cerebral descritas, principalmente, por
Garcin y Renard. El cuadro histopatolégico estd muy préximo al de los casos
descritos por Pette y Doring, y se caracteriza por la presencia de nddulos
gliales en las zonas ganglionares del tronco cerebral; existen, ademas, en
uno de los casos, necrosis diseminadas en los hemisferios cerebrales; su
mecanismo es discutido y se tiene en cuenta el papel jugado por la anoxia
en la patogenia de dichas lesiones.
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