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I N T R O D U C C I Ó N 

Desde hace quince años, nuevos casos de e n c e f a l i t i s 
p r i m i t i v a s esporádicas han sido descritos en Europa Occidental, 
siendo su clasificación anatorno-clínica uno de l o s problemas 
actuales de l a neuropatología. 

Sin embargo, l a s e n c e f a l i t i s de origen desconocido han 
sido bien estudiadas desde e l punto de v i s t a c l i n i c o e h i s t o 
patológico y han sido agrupadas por Krucke y Haymaker bajo 
e l nombre e n c e f a l i t i s víricas con in c l u s i o n e s , aunque en a l ­
gunas de dichas e n c e f a l i t i s , l a s inclusiones sean raras o i ine­
x i s t e n t e s , Pero, en l o s últimos años, han sido publicadas 
formas atipícas de dichas e n c e f a l i t i s , l o cual complica e l 
problema ya difícil de su clasificación, problema que solamen 
te e l descubrimiento de su estílogia podrá resolver. Los ca­
sos que aquí estudiaremos están próximos a una de l a s formas 
del grupo de e n c e f a l i t i s antes mencionadas, a saber, l a s pa-
nencefalítís subagudas i n g r e s i v a s , aunque solamente desde e l 
punto de v i s t a evolutivo e histopatológíco con algunas carac­
terísticas que l e son propias ja. que, clínicamente, recuerdan 
l o que hasta e l momento se ha d e s c r i t o como romboencefalitís 
o e n c e f a l i t i s del tronco c e r e b r a l . 

Las e n c e f a l i t i s del tronco cerebral constituyen un sín­
drome clínico y evolutivo característico que describiremos 
más adelante presentando como p a r t i c u l a r i d a d su benignidad, 
l o que i m p l i c a una ausencia de documentos anatómicos que te 
hecho que, hasta ahora-,muy pocos casos anatomo-clinícos hayan 



sido publicados. 
Con l a aportación de dos observaciones anatomoclínicas 

de l a Clínica Neurólógica d e l Profesor Garcin (Hospital de 
l a S a l p e t r i e r e ) intentaremos hacer una revisión del concepto 
de e n c e f a l i t i s del tronco cerebral completándola con una d i s ­
cusión del lugar q.ue podrían ocupar l o s casos estudiados en­
tre l a s formas a t i p i c a s de l a s e n c e f a l i t i s p r i m i t i v a s espora 
dicas actuales. 

Dedicaremos e l primer capítulo a un breve resumen histó­
r i c o del concepto de e n c e f a l i t i s , haciendo hincapió en l a s 
formas bulbo-protuberanciales de l a s e n c e f a l i t i s v i r i c a s e p i ­
démicas mejor conocidas hasta ahora. Hemos dedicado e s p e c i a l 
atención también a l a s formas subagudas de dichas e n c e f a l i t i s . 
En e l capitulo segundo intentaremos centrar brevemente e l pro­
blema que hoy constituyen l a s e n c e f a l i t i s esporádicas actua­
l e s pasando a d e s c r i b i r en e l capítulo tercero l a s e n c e f a l i t i s 
del tronco c e r e b r a l , con e s p e c i a l r e f e r e n c i a a l a s p r i n c i p a ­
l e s publicaciones de los casos que han ido perfilando l a s ca­
racterísticas de dichas e n c e f a l i t i s . Presentaremos a continua­
ción l o s casos que hemos aportado, discutiendo en e l último 
capitulo e l lugar que ocuparían nuestros casos entre l a s f o r ­
mas a t i p i c a s de l a s e n c e f a l i t i s esporádicas actuales y termi­
nando en l a s conclusiones a l a s que hemos llegado. 



C A P I T U L O I 

RESUMEN HISTÓRICO DEL CONCEPTO GENERAL DE 
ENCEFALITIS Y SUS EORMAS BULBARES. 

El tennino de " en c e f a l i t i s " , fuá introducido en l a 
terminología mádica por Bo u i l l a u d , en 1823, e l cual agrupó 
bajo dicho nombre a ca s i todas l a s alteraciones de la consis­
tencia de l a substancia c e r e b r a l . 

Durante los años siguientes no se hizo ninguna d i f e r e n ­
ciación entre los reblandecimientos de origen isquómico y l o s 
reblandecimientos de origen i n f l a m a t o r i o , hasta q.ue, en e l 
año 184-7» Virchow publicó su memoria sobre l a embolia y de­
s a r r o l l o l a doctrina del reblandecimiento isquémico. Después 
de dicha memoria, l a e n c e f a l i t i s cayó en completo descrédito 
y su estudio se l i m i t d a l estudio d e l abceso cerebral. La en­
c e f a l i t i s no supurante, no encontré su s i t i o en l a neuropato-
l o g i a hasta l a constatación experimental de Hayem, en e l año 
1868, e l cual aisló una e n c e f a l i t i s hiperplásica difer e n t e 
de l a e n c e f a l i t i s purulenta. 

Esta nueva noción de l a inflamación cerebral se desarro­
llé gracias a l a s descripciones hechas por Virchow, que nun­
ca había abandonado l a noción de inflamación c e r e b r a l , de una 
e n c e f a l i t i s congetina y de una e n c e f a l i t i s i n t e r s t i c i a l (1878), 
a l a s que se anadié e l aislamiento, hecho por Wernicke en 
1881, de una p o l i c e n c e f a l i t i s superior aguda hemorrágica. S i n 
embargo l a aportación p r i n c i p a l a l concepto de e n c e f a l i t i s 
fué e l descubrimiento de Strumpell que, en l884j describié una 



p o l i c e n c e f a l i t i s aguda del niño y, en e l año I 8 9 1 , una ence­
f a l i t i s idiopática en e l adulto introduciendo l a noción d e l 
papel posible de un f a c t o r infeccioso .en l a etiología de d i ­
chas enfemedades. La e n c e f a l i t i s idiopática d e l adulto se 
atribuyó a l a gripe y sus lesiones que encontraron p r i n c i p a l ­
mente en l a substancia blanca. Se consideró que, l a p o l i c e n ­
c e f a l i t i s aguda d e l niño era a forma a l t a de l a parálisis es­
p i n a l estudiada por Reine algunos años antes y sus lesiones 
se h a l l a r o n principalmente en l a substancia g r i s . 

Puó l a escuela de Raymond (Chartier 1 9 0 7 ) l a que intentó 
sistematizar l a nocién de e n c e f a l i t i s aguda s i n supuración, 
incluyendo en dicho concepto l a s dos formas d e s c r i t a s por 
Strumpell y l a e n c e f a l i t i s de Wernicke a l a cual oponen una 
forma bulboprotuberencial o i n f e r i o r d e s c r i t a por Leyden 
( 1 8 7 8 ) con e l nombre de m i e l i t i s bulbar aguda hemorrágica. 

Inmediatamente después, señalaron e l origen infeccioso 
o t o x i - i n f e c c i o s o de dichas enfermedades, observando l a f r e ­
cuencia con que l a e n c e f a l i t i s de Wernicke aparecía en l o s 
alcohólicos, y l a e n c e f a l i t i s idiopática d e l adulto aparecía 
en los enfermos que habían padecido recientemente un proceso 
g r i p a l (Leichtenstern y Naüwerck), 

La p o l i o m i e l i t i s ; formas bulbares. 

La forma bulbar de l a parálisis esp i n a l d e s c r i t a por Ctrum 
peí en 1 8 8 4 y confirmada un año más tarde por F i e r r e Marie, 
volvió a ser estudiada por Medln en I 8 9 8 y añadida a otras 
formas diversas que no eran más que modalidades de una misma 
entidad mórbida epidémica. Wickman señaló esta forma bulbar 
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en 34 casos de los I O 3 I q.ue había estudiado, y desde entóneos 
numerosos autores han publicado nuevos casos, i n s i s t i e n d o p r i n ­
cipalmente sobre l a s lesiones de loe niicleos motores de l o s 
nervios craneales con parálisis múltiples, oftamoplejias, 
etc» y subrayando como nota característica l a lesión de l nií-
cleo d e l X (Perkins y Dudgeon 190?» Acuña 1 9 O 8 , Magni 1925, 
K±no 1 9 2 8 , Howe y Bodian 1 9 4 2 , Luhan 1945 y o t r o s ) . Entre d i ­
chos autores Acuña y Magni i n s i s t i e r o n sobre l a frecuencia 
de l a lesión de l a substancia r e t i c u l a r mediana responsable 
de l o s transtornos r e s p i r a t o r i o s de sus enfermos, l o cual con­
firmaron Manicatide y c o l . 1928, Thomas y Ihermitte, 1929» 

Ihermitte y c o l . 1 9 3 2 , y Bodian 1 9 4 7 , e l cual l o señaló en 
todos sus casos 5 Nordmann y Müller, 1932, Smith y Eineberg, 
1 9 3 4 , y, sobre todo, Baker y col. ( 1 9 5 0 ) d e s c r i b i e r o n t r a n s t o r ­
nos c i r c u l a t o r i o s en l o s enfermos de p o l i o m i e l i t i s bulbar, 
que atribuyeron a l a lesión d e l centro vasomotor. Dichos auto­
res d i v i d i e r o n l a p o l i o j n i e l i t i s bulbar, según l a sintomatolo-
g i a , en cuatro formas, a saber: una forma con lesión d e l nú­
cleo ambiguo, una forna con lesión de l a s dos clases de célu­
l a s . En l a primera forma predominaban l a d i s f a g i a y l a d i s a r - i •• 
t r i a j en l a segunda forma l a s funciones d e l centro r e s p i r a t o ­
r i o se hallaban transtormdas produciéndose apneas y una i r r e 
gularidad d e l ritmo r e s p i r a t o r i o ? mientras que, en l a t e r c e r a 
forma aparecían principalmente l o s transtornos vasomotores a 
causa de l a s lesiones dáL centro c i r c u l a t o r i o ; l a cuarta forma 
era rápidamente f a t a l a causa de l a s lesiones de anibos centros. 
En dichos casos podían encontrarse l e s i o n e s más a l t a s en e l 
tronco c e r e b r a l , menos intensas que l a s bulbares e i n t e r e s a n -



do principalmente los núcleos oculomotores, l a substancia ne 
gra y los núcleos tegmentales. 

Las formas ba.jas de l a e n c e f a l i t i s epidémica» 

En 1 9 1 7 » una nueva clase de e n c e f a l i t i s epidémica dañan 
do e l tronco cerebral, fué d e s c r i t a por ven Ecónomo. Los en­
fermos tenían en común, un estado g r i p a l y transtornos mescoe 

falíeos, presentando algunos de e l l o s parálisis obúloniotoras 
junto a un estado de sonmolencia. E l examen anatómico demos­
traba l a e x i s t e n c i a de unaínflamacíén di f u s a d e l neuroeje, 
en forma de pequeños focos inflamatorios situados c a s i ex­
clusivamente en l a substancia g r i s d e l mesocófalo. Pronto se 
admitid e l carácter infec c i o s o de l a enfeniBdad. Von Ecónomo 
describié l a forma aguda y l a forma prolongada de l a enferme­
dad. Entre l o s casos agudos, l a s formas bajas (bulbopontinas) 
eran extremadamente raras, de t a l manera que, Crochet solo pu 
do encontrar cuatro casos sobre cincuenta y Achard solo cité 
algunas raras observaciones que no eran personales. La forma 
evolu t i v a subaguda fué estudiada más tarde por numerosos 
tores, principalmente por Wimmer en 1 9 2 4 y por G u i l l a i n y Mo-
l l a r e t en 1 9 3 3 » Estos últimos autores incluyeron en su memo­
r i a fonnas c l i n i c a s cerebelosas (Delbecke y Van Bogaert) y b u l 
bares (Rimbaud, Brulet y 1/Ime. V i d a l en 1 9 2 7 y Helsmoor-fcel, 
1 9 3 1 ) , pero dichas formas son excepcionales y su diagnéstico 
s© fundé en l o s antecedentes incontestables de e n c e f a l i t i s 
aguda. . 

E l polimorfismo mórbido de l a enfermedad en oposición a 
l a constancia de sus lesiones üatop ato lógicas, l a separó de l a 



e n c e f a l i t i s - p o s t - g r i p a l y l a incluyó, desde e l punto de v i s t a 
nosografico, en e l grupo que reúne a l a p o l i o m i e l i t i s ante­
r i o r aguda, a l a e n c e f a l i t i s epidémica de Borna d e l caballo 
y a l a r a b i a , grupo de enfermedades con lesiones inflamato­
r i a s de l a substancia g r i s y con predominio en e l tronco ce-
r e b i u l . 

La rabia y. l a enfermedad de Borm del c a b a l l o . 

La r a b i a ya erajconocidad de l o s neuropatologos desde 
hacía mucho tiempo, aunque los casos humanos de dicha enfer­
medad eran muy raros a causa de l a s medüas preventinas t o ­
madas después del descubrimiento de Pasteur, siendo EZLarfeld 
en 1922 y Schukri y Spaatz en 1925 l o s que f i j a r o n l o s carao 
teres de l a s lesiones de dicha enfermedad en e l hombre y a l 
observar que l a s lesiones de l a r a b i a predominaban en l a 
substancia g r i s d e l tronco üerebral y principalmente en l a 
substancia negra, establecieron a s i su paralelismo l e s i o n a l 
con l a enfermedad de von Ecónomo. 

La enfermedad de Borna del caballo era también conocida 
desde hace mucho tiempo en forma epidémica en los caballos y 
en l o s conejos, atacando principalmente l a s zonas gangliona-
res d e l tronoo cerebral y presentando in c l u s i o n e s i n t r a n u c l e a 
res (Joest) No ha sido nunca d e s c r i t a en e l hombre. 

E n c e f a l i t i s v i r i c a s transmitidas por artrópodos. 

Un gran cambio se operó en e l terreno de l a s e n c e f a l i t i s 
en l a época comprendida entre 1924 y 1937. En dicha época, 



grandes epidemias de e n c e f a l i t i s aparecieron en e l Japón (1924) 
en los Estados Unidos, donde l a s más importantes se produje­
ron en St. Louis en 1 9 3 3 en l a s costas o r i e n t a l y occidental 
en 1 9 3 8 ( e n c e f a l i t i s equinas) y algo más tarde en Venezuela, 
en Argentina, etc. Dichas e n c e f a l i t i s se transmiten por l o s 
mosquitos y su etiología es vírica. Casi en l a mism época, 
e n c e f a l i t i s de origen vírico, transmitidas por l a s garrapatas 
fueron^descritas'on Rusia-(1932), en A u s t r a l i a (X disease, 
1 9 1 9 ) y en I n g l a t e r r a (Looping/rjill) única epidemia r e g i s t r o -
da en Europa occidental. 

Toda esta e n c e f a l i t i s tienen en común e l ser de carác­
te r epidémico, ser transmitidas por artrópodos, tener una 
evolución clínica aguda y producir lesiones blancas y g r i s e s 
con predominio de l a s últimas en todo e l neuroeje, con topo­
grafías preferenciales según lo s casos, pero l o más importan 
t e , es e l hecho de que ya no es necesaria l a hi s t o p a t o l o g i a 
para d i f e r e n c i a r l a s , labor, por otra parte, extramadamente 
difícil, ya que se tiene como recurso para i d e n t i f i c a r l a s e l 
agente productor de l a enfermedad, a saber, un v i r u s espo'̂ "*-
f i c o para cada una. 

Las formas crónicas son muy raras, pero e x i s t e n en todas 
l a s mencionadas e n c e f a l i t i s , aunque más que una forma evolu­
t i v a no son más que secuelas que p e r s i s t e n en l o s supervivien­
te s . 

Las necrosis ex i s t e n también en c a s i todas l a s e n c e f a l i ­
t i s víricas principalmente en forma de cavitaciones en l a en 
c e f a l i t i s equina d e l oeste , en forma de reblandecimientos y 
algunas veces de espongiosis en l a s e n c e f a l i t i s japonesa B y 
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en forma hemorrágica en l a e n c e f a l i t i s producida por l a s 
rrapatas. 

La localización de l a s lesiones es, normalmente, 'basal-
caudal (es d e c i r , en l a base del cerebro, e l tronco cerebral 
y l a medula) y corresponde al giupo B de Peters y Struck, 
aunque l a s lesiones c o r t i c a l e s son mucho más importantes en 
la' e n c e f a l i t i s producida por l a s ^ r r a p a t a s . 

La e n c e f a l i t i s japonesa B es epidémica, aguda y sólamen 
te ha sido d e s c r i t a una forma de parálisis bulbar como forma 
clínica a t i p l o a (Hayashi? I s h i ) . 

La forma prolongada l e dicha enfermedad fué estudiada 
por Tatestu un buen ndmero de enfermos y sus secuelas consis­
ten en transtornos psíquicos, Parkinson post-encefalítico y 
c r i s i s convulsivas. 

l a h i s t o p a t o l o g i a se c a r a c t e r i z a por p e r i v a s c u l a r i t i s , 
núcleos celulares y focos necróticos de rarefacción, que pre­
dominan en l a substancia g r i s . En l o s estadios prolongados 
los focos necróticos evolucionan hacia e l reblandecimiento. 
En l a substancia blanca se encuentran placas de d e s m i e l i n i z a -
ción espongiformes y Zimmerman describió depósitos calcáreos 
en abundancia. 

En l a e n c e f a l i t i s rusa verno-estival-, l o s enfermos con 
IsBiones en e l tronco cerebral, representan segdn Rojaeva 
( 1 9 5 7 ) e l 1 7 io de l o s casos. Se t r a t a de parálisis bulbares 
o bulbo-pontinas, l a mayoría de l a s veces, asociadas a pará­
l i s i s espinales. Las formas crónicas-progresivas se presentan 
en e l 2 1 Ío de los casos (Belman 1 9 6 0 ) , y su forma más frecuen 
te es l a poliomielítica crónica asociada a paresias bulbares 
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y que deja como secuelas grandes amio-farofias l o c a l i z a d a s . 
La mayoría de l a s veces, l a s lesiones se l o c a l i z a n en 

los núcleos grises centrales, e l puente, e l bulbo y l a medu­
l a Consisten en nodulos glíales, p e r i v a s c u l a r i t i s , i n f i l ­
traciones glio-mesenquimatosas difusas y focos de necrosis en 
forma de microreblandecimientos. Las lesiones predominan en 
l a substancia g r i s pero desbordan hacia l a substancia sab-
c o r t i c a l . 

La e n c e f a l i t i s escocesa (Looping- i l l ) es también una 
e n c e f a l i t i s producida por l a s ^ r i a p a t a s de tip o occidental 
que se desarrolSaen los corderos pero que puede ser transí-
m i t i d a a l hombre. 

Glazunov y Popova (1946), B r e v i s , Neubauser y Hurst 
( 1 9 4 9 ) y Neubausr y Hurst (1948), tienen descritos casos hu­
manos con evolución bifásica, con un primer periodo de f i e ­
bre, cefaleas y astenia y un segundo periodo, con temblores, 
a t a x i a , parálisis de loe nervios craneales y obnubilación. 
En e l líquido cefalo-raquídeo se observa u n p l e i o c i t o s i s y una 
l e u c o c i t o s i s en l a sangre. 

En Europa Central, han e x i s t i d o epidemias en Checoslo­
vaquia, Hungría y A u s t r i a en donde han aparecido casos de en 
c e f a l i t i s producida por l a s garrapatas, parecidos a l o s ca­
sos de e n c e f a l i t i s rusa ( Bednar 1959) (Grinschel 1955, Kor-
nyey 1955). 

Desde e l punto de v i s t a clínico, parece ser que l a s f o r 
mas crónicas progresivas son mucho menos frecuentes desde e l 
punto de v i s t a histopatológíco se t r a t a de p o l i o - e n c e f a l i t i s 
en " i s l o t e s " , es d e c i r , diseminada de nene r a discontinua en 
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todo e l sistema nervioso c e n t r a l . 
E l elemento predomínate de l cuadro patológico, es e l 

proceso degenerativo del parenquima nervioso. Las perivascu 
l a r i t i s y l a s i n f i l t r a c i o n e s i n t e r s t i c i a l e s nodulares,y en 
" i s l o t e s " , están compuestas, principali?iente,por células de 
origen hemático y a d v e n t i c i a l . La participación g l i a l es me 
ñor, l o cual l a s d i f e r e n c i a de l a p o l i o m i e l i t i s . En sus f o r 
mas prog2?esivas prolongadas, pequeños focos de necrosis, han 
sido descritos por Bednar en 1959» los cuales son esponjosos 
o micro-quisticos, localizándose, principalmente, alrededor 
de l o s vasos y c a s i no contienen cuerpos granulo-adiposos, 
Bednar cree que pueden ser producidos por factores anóxicos, 
a causa de l a frecuencia de l a s lesiones vasculo-miocárdicas 
en e l curso de l a enfermedad. 

Las l o c a l i z a c i o n e s medulares, "bulbares, pontinas, cerebe 
losas (células de Purkinje) y d i e n c e f a l i c a s son constantes. 

Epidemias más reducidas han sido señaladas por Bader y 
Hengel (1950) en e l Palatinado, por Betke y Kaiser (1952) 
en Badén y por Weicter en A i x l a Chapelle, esta última con 
predominio bulbar aunque ningún v i r u s ha podido ser aislado 
en ninguna de e l l a s , 

A parte de l a s e n c e f a l i t i s de l a s que acabamos de hablar 
ex i s t e n otras e n c e f a l i t i s no epidémicas en l a s cuales, hasta 
l a fecha, l a s investigaciones biológicas nó han dado ningún 
resultado p o s i t i v o para obtener l a naturaleza d el agente 
productor, Se l e s llama e n c e f a l i t i s p r i m i t i v a s esporádicas 
o bien e n c e f a l i t i s de origen desconocido. 



C A P I T U L O I I 

ENCEFALITIS ESPORÁDICAS ACTUALES 

E n c e f a l i t i s de Dawson. 

En 1933 y 1934? Dav/son describe dos casos de e n c e f a l i ­
t i s subaguda progresiva, observados en los niños en e l Tenne 
asee que, clínicamente, se caracterizan por movimientos i n ­
voluntarios de los miembros y transtornos de l a s consciencía, 
y, anatómicamente, por l a presencia, en gran número de neuro 
ñas c o r t i c a l e s , de inclusiones intranucleares del tip o A de 
Cowdry, es d e c i r , l a s inclusiones que este había de s c r i t o 
en e l herpes. Sin embargo, l a s te n t a t i v a s de Dawson para 
t r a n s m i t i r l a enfermedad a los animales fracasaron y e l i m i ­
naron e l v i r u s d el herpes como aausa po s i b l e . 

Más tarde, en 1942, A k e l a i t i s y Zeldís describen un nue 
vo caso de e n c e f a l i t i s con inclusiones y en 1948, Brain , Green 
f i e l d y R u s s e l l complementan l a descripción de Dawson, a l 
pub l i c a r cuatro nuevos casos con evolución subaguda, t r a n s ­
tornos extrapiramidales d e l t i p o disquínetico-hipertonico, 
un déficit piramidal, paresias oculares, alteraciones de l a 
conciencia y una demencia progresiva. Anatómicamente, l a s i u 
olusiones íntracitoplásmicas están situadas en l a s neuronas 
y en los oligodendrocítos. Las lesiones predominan en l a 
substancia g r i s donde ex i s t e l a infiltración m i c r o g l i a l y as 
t r o c i t a r i a formando grandes focos, aunque, s i n embargo, l a 
lesión p r i n c i p a l l a constituyen l a s alteraciones c e l u l a r e s . 
E l proceso i n f l a m a t o r i o línfoplasmocitario es discret o y l a s 
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alteraciones de l a substancia blanca son consideradas como . 
secundarias a l a s lesiones grises por los autores ingleses. 
Debemos notar que , en los casos de A k e l a i t i s y Zeldis y 
e l de Kinney (1942) se han observado necrosis focales cor­
t i c a l e s en los lóbulos fr o n t a l e s y temporales. 

La l e u c o n e n c e f a l i t i s de Van Bogaert. 

En 1945? y» en 1952, después. Van Bogaert reúne con 
e l nombre de l e u c o e n c e f a l i t i s esclerosante subaguda, un 
c i e r t o número de observaciones s i m i l a r e s a un caso que él 
mismo había publicado con Busscher en 1939. Se t r a t a de una 
enfermedad en e l niño de evolución progresiva y subaguda 
que conduce a la-muerte en algunos meses. Se c a r a c t e r i z a 
por trastornos graves y precoces de todas l a s funáiO:n0S, 

psíquicas, c r i s i s epilépticas asociadas a hip e r c i n e s i a s 
complejas y diversas y e l de s a r r o l l o de una hipertonía de 
decorticación junto a un adelgazamiento b r u t a l y a l a ausen 
cía de modificaciones importantes de los elementos biológi­
cos. 

Las lesiones histopatológicas predominan netamente en 
l a substancia blanca a x i a l de l o s hemisferios consistiendo 
esencialmente en una reacción i n f l a m a t o r i a l i n f o p l a s m o c i t a -
r i a y g l i a l y una reaccción g l i o - f i b r i l a r muy marcada a l 
lado de l a cual l a destrucción m i e l i n i c a aparece moderada. 

La infiltración g l i a l y línfo-plasmocitaría se presen 
t a también en l a substancia g r i s , a l a vez de una manera 
d i f u s a y de una manera f o c a l , aunque en menor grado. 



-12-

l a topografía de l a s lesiones corresponde a l grupo 
A de Peters y Struck, es decir con predominio claramente 
t e l e n c e f a l i c o . Guazzi en una revisión d§; 50 casos conclu 
ye diciendo que l a participación del troncocjcerebral 
aunque muy frecuente, no es una característica "̂̂'3 l a en 
fermedad y se t r a t a a menudo de lesiones inflamatorias 
muy a c t i v a s , Osetowska en umrevisión de l o s mismos ca­
sos dice que l a región más atacada es l a p a r l e t Q ^ c i p i — 
t a l , l o cual está de acuerdo con l a topografía de l a mayo 
ría de los casos no estudiados en dicha revisión, y es 
en esta misma región donde l a desmielinización es más 
severa l o que sugiere que es posible que e l proceso em­
piece en e l lóbulo o c c i p i t a l . Los núcleos grises básales 
están también muy lesionados, en p a r t i c u l a r , e l tálamo 
y e l pallidum. 

Inclusiones intranucleares, parecidas a l a s d e s c r i ­
tas por Dawson, se encuentran en l a s neuronas c o r t i c a l e s 
de muchos casos , l o cual acerca l a leuc:,encefalitis de 
Van Bogaert, a l a e n c e f a l i t i s con inclusiones de Da-í'.son, 
hasta e l punto que Greenfield, praicticamente, no lo s se­
para en su tratado de Neuropatologia, 

Las necrosis no son raras en dicha enfermedad, a s i 
Van B o ^ e r t , Radermecker y Thiry, y, Haymaker, Smith, 
Van Bogaert y Chenar, describen reblandecimientos foca­
l e s en l a corteza cerebral. Rosanoff y Mart i n e I s l e r 
(caso n^ 3) describen necrosis importantes temporo-occi-
p i t a l e s y f r o n t o - p a r i e t a l e s . Finalmente, en l a s zonas don 
de l a desmielinización es más intensa se han de s c r i t o 
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focos de necrosis en los casos de Myle y Van Bogaert ( 1 9 4 9 ) » 

Macken y Lheraiittc ( 1 9 5 0 ) , Martin, Macken y Hess ( 1 9 5 0 ) 

Weingartner y Seitelberger ( 1 9 5 2 ) . Bichas necrosis van desde 
l a espongiosis hasta l a desintegrac i c 5 n lipídica y predominan 
en l a región o c c i p i t a l . 

Tariska ( 1 9 5 9 ) tiene un caso donde se asocian l a s l e s i o 
nes i n f l a n a t a r l a s nodulares, una e s c l e r o s i s s u h - c o r t i c a l y 
necrosis o c c i p i t a l e s . Michaux, Lapresle y Koupernik, en su 
caso publicado en e l mismo año, escriben que " a l lado de l a s 
lesiones c o r t i c a l e s en dorde encontramos inclusiones i n t r a ­
nucleares del ti p o A y l a s lesiones inflamatorias del tronco 
cerebral de t i p o nodular existe en l a substancia blanca, una 
desmielinización con su grado máximo en e l centro oval de 
aspecto esponjoso y en ocasiones incluso necrótico". 

Vamos a pasar a l a s formas agudas de dichas e n c e f a l i t i s 
esporádicas, omitiendo volunt a r l a iré nte l a descripción de l a 
pan e n c e f a l i t i s de Pette y Doring, de l a cual hablaremos más 
tarde, ya que nos i n t e r e s a especialmente. Quede c l a r o , s i n 
embargo, que dicha p a n e n c e f a l i t i s no es más que una forma de 
la s p a n e n c e f a l i t i s subagudas progresivas, que junto con l a s 
otras dos e n c e f a l i t i s hasta ahora d e s c r i t a s forman una sola 
entidad nosológica. Las formas agudas conocidas de dichas 
e n c e f a l i t i s son l a s e n c e f a l i t i s herpética" y l a e n c e f a l i t i s 
necrosante aguda. 

La e n c e f a l i t i s herpética. 

La responsabilidad del v i r u s d e l herpes ha sido invoca­
da en un gran número de e n c e f a l i t i s a causa de l a frecuencia 
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con que aparece un herpes en el- curso de manifestaciones ence 
f a l i t i c a s de naturaleza diversa. Es necesario, pues, ser ex 
tiemadamente prudentes y no tomar en cuenta más que los casos 
on l o s que l a inoculación ha sido p o s i t i v a . E l primer caso 
donde dicha prueba biológica ha sido r e a l i z a d a es e l de Smith, 
Lenette y Resimes en 1941» seguido rápidamente por l o s casos 
de Zarafonetis, Smadel, Adam y Haymaker en 1941? los de 
V/hitman, Wall y Warren, en 1946 y e l de W i l d i , en 1950. l a s 
e n c e f a l i t i s son, corrientemente, de evolución fulminante y 
producen grandes lesiones hemisfericas.necrósticas a l lado 
de lesiones i n f l a m t o r i a s (Haymaker). E x i s t e una forma l o c a l 
en e l niño con pequeñas lesiones gliomesenquimatosas perivas 
Guiares en e l bulbo, e l puente y l a substancia blanca cere­
b r a l . Se pueden encontrar, también, pequeños focos de neero 
sis c o r t i c a l con inclusiones intranucleares del t i p o A. En 
e l adulto, e l cuadro c l i n i c o consiste en una lesión grave y 
aguda del neuroeje con, únicamente, signos generales acompa­
ñados, a vece^ por movimientos in v o l u n t a r i o s en forma de 
convulsiones y transtornos motores u n i l a t e r a l e s . En e l exa­
men del L.C.R. encontramos isn p l e i o c i t o s i s elevada, formada 
principalmente de nonocitos, una albúmina relativamente poco 
elevada y una glucosa normal o ligeramente baja. 

Las lesiones consisten en focos c o r t i c a l e s de i n f i l t r a 
ción a d v e n t i c i a l y hematógena evolucionando hacia l a necro­
s i s . Pueden haber también nodulos g l i a l e s y l a substancia 
blanca s u b - c o r t i c a l p a r t i c i p a también en e l proceso aunque 
en un segundo plano. La topografía de elección es l a d e l r i -
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nencefalo y lo s lóbulos temporales occopitales aunque, en 
1959, V/ildi publicó un caso en e l recién nacido con predomi­
nancia l e s i o n a l en e l cerebelo y los lóbulos fro n t a l e s donde 
l a substancia blanca p a r t i c i p a de manera predominante en e l 
proceso i n f l a m a t o r i a y r.ocrosante. 

En todos l o s casos verific a d o s se han encontrado i n c l u ­
siones intranucleares d e l tipo A l o que ha conducido Hayma­
ker a proponer e l v i r u s del herpes como causa de este grupo 
de e n c e f a l i t i s de causa desconocida reunidas por KruclsB. 

De todas maneras l a cuestión está muy l e j o s de ser zan­
jada y e l mismo Haymaker afirma que l a última palabra l a ten 
drán los laboratorios virológicos, 

l a e n c e f a l i t i s necrosante aguda. 

Existen otras e n c e f a l i t i s donde l a necrosis se h a l l a en 
primer plano y donde l a s tentativas de inoculación en los ani 
nales son negativas, Greenfield describe l a s primeras obser­
vaciones de estos casos en 1950 bajo e l nombre de e n c e f a l i t i s 
polio-clásticas, entre l a s que se h a l l a n t r e s observaciones 
donde l a necrosis c o r t i c a l constituye e l aspecto más impor­
tante de l a enfermedad, y donde no encontró ninguna inclusión. 

Las mismas lesiones se encuentran, en 1953» en un caso 
de Draganescu, Olteanu, lonescu y Tofan, Dichos casos c o n s t i 
tuyen l o que Van Bogaert, Radermecker y Devos han llamado 
e n c e f a l i t i s neerosantos agudas y en l a s que Haymaker ha pues 
to en evidencia l a s inclusiones intranucleares del t i p o A. 

La e n c e f a l i t i s necrosante aguda que dichos autores han 
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relacionado enseguida eon los casos do e n c e f a l i t i s herpática, 
so presenta como una afección cerebral aguda que sobreviene 
algunas voces después de un episodio v i s c e r a l infeccioso mal 
precisado y que no se h a l l a acompañado de erupciones hervó- ' 
t i c a s . 

A l p r i n c i p i o puede comportar un componente psíquico im 
portante de tipo depresivo, después confusional y con a l u c i 
naciones. Este transtorno grave de l a conciencia puede l l e g a r 
a l coma. Junto a este estado oental aparecen c r i s i s epilép­
t i c a s , signos focales (hemiplejía) o difusos (cerebeloso, 
d i s a r t r i a , etc.) y algunas veces lesiones de algunos nervios 
craneales. 

Su evolución, l a mayoría de l a s veces, es mortal en 
un plazo de 5 a 2 0 días, pero í)uede alargarse también hasta 
dos o t r e s meses. 

Las lesiones anatómicas consisten en una necrosis i n ­
flamatoria severa, l a mayoría de las veces simétrica, pero 
con predominio u n i l a t e r a l , principalmente c o r t i c a l , pudiendo 
atacar l o s núcleos grises centrales y e l cerebelo, pero l o ­
calizándose, sobre todo, en e l ri n e n c e f a l o y e l lóbulo toxn-
poral y en c i e r t a s formaciones c o r t i c a l e s vecinas. I n c l u s i o 
nes intranucleares del t i p o A han sido d e s c r i t a s en l a mayo­
ría de l o s casos. F a l t a n en los casos de Greenfield ( 1 9 5 0 ) 

B e r ^ r y Olzewski (1955) S i g u i e r , Lapresle y Betourné ( 1 9 5 6 ) 

Crawford y Robinson ( 1 9 5 7 ) Grüner ( 1 9 5 9 ) Grant y Me. Mene-
2iey ( 1 9 5 9 ) Franken y a l . ( 1 9 5 9 ) y Marie y Lyon (1961). 

En l a mayoría de l o s casos, l a s les i o n e s blancas son 
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discretas y s<5lo prolongan l a s lesiones c o r t i c a l e s , pero se 
encuentran casos que se h a l l a n en los dos extremos, por una 
parte los que son estrictamente polioclásicos, como l o s de 
Greenfield, Crawford y Robinson y Marie y lyon, y, por otra 
parte, l o s casos con una necrosis extendida de l a substancia 
blanca, como los de Alajouanine, Grüner y c o l . (1956) y Co i -
r a u l t , Ajuriaguerra y Yedrenne, l o s cuales se caracterizan 
por su cronicidad y por un cuadro clínico que se acerca a l 
de l a l e u c o e n c e f a l i t i s de Van Bogaert. 

En 1956, Si g u i e r , Lapresle y Betourné señalan una fuer 
te participación del tronco cerebral en e l proceso l e s i o n a l , 
en forma de i n f i l t r a c i o n e s glio-mesenquimatosas fuertemente 
nodulares como l a d e s c r i t a en l a p a n e n c e f a l i t i s . 

Dicha pp,rticularidad ha sido confirmada por numerosos 
autores principalmente por Alajouanine y c o l . , V.Gehuch ten • 
Brucker y Dechef (1957) Krüoke (1957) Grüner (1955) Tariska 
(1959) y en l o s casos estrictamente polioclásticos ya des­
c r i t o s . 

En uno de sus casos Grawford y Robinson han observado 
depósitos calcáreos como los que Zimmerman encontró en l a en 
c e f a l i t i s japonesa B, Otros autores l o s han de s c r i t o más t a r 
de, principalmente, Marie y Lyon, 

Señalamos también, que se pueden encontrar necrosis en 
forma de pequeños focos diseminados en los hemisferios, pre­
dominando en lo s lóbulos f r o n t a l e s y o c c i p i t a l e s y en e l pa­
ll i d u m , capsula i n t e r n a , regiónsub-talamica y nácleo dentado. 
Los casos más s i g n i f i c a t i v o s son l o s de Krücke (1957) Grüner 
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(1959) Kornyey y Mattyus (1959 ) Berlucchi (1959), WoSílf y 
Hoult (1959) en los que un componente hemorrágico es señala­
do en l a s lesiones, l o cual llevó a Krucke a i n c l u i r en l a s 
e n c e f a l i t i s esporádicas, l a e n c e f a l i t i s hemorrágica do Hurst. 

Finalmente, debemos señalar que en algunos casos de ence 
f a l i t i s polioclásica, Draganescu y Draganescu (1960) han l o ­
grado obtener una reacción de fijación d e l complemento p o s i ­
t i v a para los v i r u s de l a s e n c e f a l i t i s producidas por l a s 
garrapatas. 

La p a n e n c e f a l i t i s de Pette y Doring. 

En 1939» Pette y Doring publican bajo e l título de "pa­
n e n c e f a l i t i s autóctona del ti p o de l a e n c e f a l i t i s japonesa" 
cuatro observaciones esporádicas de una afección subaguda en 
los adultos con signos piramidales y vegetativos, agitación 
psicomotriz, d i s a r t r i a , movimientos ate toldes j. mioclonias, 
temblor y una r i g i d e z muscular con contracturas. En e l líqui 
do cefaloraquídeo existe una p l e i o c i t o s i s y l a albúmina esta 
poco elevada. 

Las lesiones anatómicas están formada por nodulos g u a ­
le s p e r i v a s c u l a r i t i s l i r i f o p l a s m o c i t a r i a s y una proloferación 
g l i a l d i f u s a en forma de bastoncitos predominando p r i n c i p a l ­
mente en l a substancia g r i s e l cortex y del tronco cerebral 
(principalmente en e l puento y e l bulbo). Aunque se pueden 
observar algunas p e r i v a s c u l a r i t i s en l a substancia blanca, 
no hallamos ninguna lesión de l a mie l i n a . Dicho carácter no­
dular, condujo a Pette y Doring a pensar en l a e n c e f a l i t i s 



- 1 9 -

japonesa y en las r i c k e t t s i o s i s , que con l a s p a n e n c e f a l i t i s , 
Hallevorden ha agrupado con e l nomhre de p o l i o e n c e f a l i t i s con 
nodulos g l i a l c s. 

Numerosos casos han sido publicados más tarde y Bonhoff, 
en 1948 en una reyisídn de l a l i t e r a t u r a describe 16 casos a 
los que añade tres casos personales. Los casos descritos son 
niños y adultos entre l o s 6 y lo s 61 años de edad, l a dura­
ción de su enfermedad va desde cuatro días a diez años, pero 
normalmente no dura más que algunos meses y puede curarse. 
Con frecuencia l a temperatura es norma o discretamente e l e ­
vada, l a s alteraciones d e l L.C.R. son dis c r e t a s e incluso 
inexistentes y e l cuadro clínico asocia transtornos psíqui­
cos con transtornos de l a coordinación transtornos e x t r a p i r a 
mídales junto con n i o c l o n i a s , déficite piramidales, signos 
vegetativos y transtornos bulbares. 

La distribuGióá de l a s lesiones anatómicas corresponde 
a l a que ya hemos descrito en l o s casos de Pette y Doring y 
e l hecho más característico es e l aspecto fuertemente nodular 
de l a p r o l o f oración g l i a l . 

En 1 9 5 0 , Pette vuelve a estudiar e l problema con Kalm y 
f i j a l a s características p r i n c i p a l e s de l a s p a n e n c e f a l i t i s , 
que, desde e l punto de v i s t a clínico consisten en transtornos 
psíquicos, en e l primer estadio de l a enfermedad, hiperquine-
sias extrapiramidales, en e l segundo estadio y una r i g i d e z 
extrapiramidal, en e l teroero. Las alteraciones histopatoló­
gicas colocan en primer plano l o s nodulos g l i a l e s que se 
encuentran en e l cortex, l os núcleos optoestriados, e l cere-
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belo, e l "bulbo y e l puente, y en segundo plano l a s p r o l i f e r a 
clones g l i a l e s subcorticales con desmielinaziones en l o s sur 
eos, todo e l l o dominando en e l lóbulo o c c i p i t a l . Vemos, inme­
diatamente, l a s s i m i l t i t u d e s anatomo-clinicas de este enfer­
medad con los casos de l e u c o e n c e f a l i t i s de Van Bogaert, l o 
cual fué puesto de r e l i e v e por l o s autores. Los casos p u b l i ­
cados desde entonces, confirman l a hipótesis u n i t a r i a de l a s 
dos enfermedades. 

A l p r i n c i p i o , Jacob, en e l año 1959» en una revisión de 
algunos de l o s casos observados por Bonhoff, a l o s que sumé 
cuatro observaciones personales, encontró inclusiones i n t r a ­
nucleares neuronales y g l i a l e s en lo s casoB dos y tres de Bon 
hoff y en dos de sus propios casos, Mattyus l a s había señala 
do ya en 1956 en l o s núcleos de l a s células de Purkinje, a l 
i g u a l que Horany (1952) y Tariska (1962) en estudios recién 
tes. 

Las lesiones blancas subcorticales han sido d e s c r i t a s 
por Pette y Kalm (1950) y principalmente por Kalm (1952), 
con una intensa proliferación g l i a l s u b c o r t i c a l , a l lado de 
una desintegración m i e l i n i c a . En e l primer caso de Mattyus 
(1956) a l lado de una pi?oliforación g l i a l de t i p o nodular 
diseminada en l a substancia, g r i s , existe una de s m i e l i n i z a -
ción de l a substancia blanca o c c i p i t a l con una g l i o s i s p e r i -
v e n t r i c u l a r . Dicha lesión es encontrada también por Wolfram 
y Wunscher .('1953) pero coexistiendo con nodulos g l i a l e s d i ­
seminados en l a substancia g r i s , y necrosis en e l asta de 
Ammon, l a capsula i n t e r n a y e l núcleo caudal. 
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Existen necrosis en e l asta de Ammon en e l segundo caso 
de Mattyus (1956) miantras quojlas lesiones nodulares están 
diseminadas pero predominando en e l "bulbo . Es en este caso 
donde encontró l a s inc l u s i o n e s . 

Existen necrosis temporales en e l caso de Zander (1940)j 
e l asta posterior esta reblandecida en e l caso de Hasenjager 
y Lenz (1941) y una desintegración l i p i d i c a es señalada en e l 
caso de Kornyey (1943). En e l caso n2 1 de Bonhoff (1948) 
encontramos l a asociación de l a pa n e n c e f a l i t i s con necrosis 
c o r t i c a l hemorrágica tomporo-occipital , necrosis c o r t i c a l 
q_ue vuelve a encontrarse en e l caso de Kalm (1952) y de 
Kersting (1952) en e l asta de Ammon. Dichas necrosis también 
se señalan en e l caso de Amler y Colmant (1955) y en e l de 
Paarman y Paarman (1953). Eicke (1951) encuentra necrosis en 
e l tálamo, l a s o l i v a s i n f e r i o r e s y en e l núcleo dentado, y 
Mattyus en e l putamen, e l pallidum, e l talado y e l asta do 
Ammon. 

Exis t e n varias observaciones de e n c e f a l i t i s nodulares 
que nos int e r e s a r particularmente ya que, a pesar de r e a l i ­
zar e l cuadro clínico característico de este t i p o de encefa­
l i t i s , l a s lesiones inflamatorias nodulares y perivasculares 
predominan en e l tronco cerebral. 

Existe una observación de Draganescu, Olteanu, Marines 
cu y Tofan (1954) con una evolución super-aguda y del t i p o 
convulsivo-domatoso en l a cual l a s lesiones nodulares se en 
cuentran en e l puente, e l bulbo y e l núcleo dentado. Los 
autores l a han llamado romboencefalitis nodular de natur a l e ­
za indeterminada. Kornyey y Mattyus (1959) aportar dos casos 
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agudos típicos desde e l punto de v i s t a clínico y anatómico, 
pero localizando l a s lesiones en e l tronco cerebral y e l ce­
rebelo, principalmente, a n i v e l de los núcleos del puente, l a 
substancia r e t i c u l a d a y e l núcleo dentado. En uno de dichos 
casos existe además una rarefacción y desmielínización p e r i -
vascular en l a región capsulo-insular. 

Observaciones parecidas pero con evolución subaguda han 
sido publicadas por Marinoscu en e l año 1936 y por G u i l l a i n , 
Mollaret y Bertrand en e l año 1936 aunque en este último caso 
se t r a t a de una p o l i o e n c e f a l i t i s con un p r i n c i p i o agudo y con 
evolución más prolongada (cuatro neses) donde naturalmente, 
f a l t a n l a s lesiones blancas, 

Horany ha d e s c r i t o dos casos parecidos con lesiones no­
dulares en e l núcleo dentado, e l puente, l a s o l i v a s bulbares 
y e l cortex oocípital y una desmielínización de l a substan­
c i a blanca o c c i p i t a l . 

En 1956, Alajouanine, Bertrand, Grüner y Elavigny han 
publicado un caso que empezó bruscamente con f i e b r e , dolores 
abdominales,tetraparesías, transtorno s se n s i t i v o s y f a s c i c u -
laciones musculares, un síndrome p o l i o n e u r i t i c o que terminó 
cinco meses más tarde en un síndrome de Zorsakov. En e l L.C.R.^ 
l a s c o l u l a s y l a albúmina estaban aumentadas y l a curva c o l o i 
dal era de ti p o p a r a l i t i c o . 

E l examen anatómico muestra una e n c e f a l i t i s nodular con 
p e r i v a s c u l a r i t i s intensas en l a substancia g r i s temporoocipi 
t a l , e l hipocampo, e l núcleo amigdalino, e l asia de Ammon, 
e l tálamo, los cuerpos mamilares, e l núcleo r o j o , e l puente, 
e l bulb© ( o l i v a s i n f e r i o r e s ) . Los ganglios espínales estaban 
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•también dañados. Solo existía un pequeño foco de d e s m i o l i n i -
zacién, 

Usunoff, Bojinov y Georgiev (1957, 1960, 1962) han estu 
diado una e n c e f a l i t i s esporádica que hizo estragos en Bulga­
r i a y que e l l o s llamaron e n c e f a l i t i s progresiva hiperquinéti 
ca subaguda. Es más frecuente en l o s niños pero ataca i g u a l ­
mente a los adultos y no presenta ninguna p a r t i c u l a r i d a d es­
t a c i o n a l . Su evolucién es l e n t a y progresiva y puede i r de 
dos a cuatro años. E l síntom p r i n c i p a l l a constituyen hiper 
quinesias que pueden ser de tip o balismico, mioclonico o 
torso-disténico. A l lado de dichas disquinesias, se pueden 
observar transtornos del tono muscular, que conducen a una 
r i g i d e z de decerebracidn, transtornos psíquicos (deroencia 
progresiva), transtornos' piramidales y un síndrome vegetativo. 

La ele otro-encefalografía muestra l o s signos d e s c r i t o s 
por Radermecker para l a l e u c o e n c e f a l i t i s esclerosante subagu 
da. E l examen de L.G.R. muestra una elevacién de l a albúmina 
con globulinas p o s i t i v a s y una curva c o l o i d a l del t i p o para­
l i t i c o , s i n p l e o c i t o s i s . 

La h i s t o p a t o l o g i a muestra lesiones i n f l a m a t o r i a s que pre 
dominan en l a substancia g r i s c o r t i c a l , e l tálamo, e l hipotá 
lamo y, principalmente, en e l tronco cerebral donde l a s es­
tructuras más dañadas son e l núcleo del puente, l a s o l i v a s 
bulbares y l o s núcleos dentados» 

Las lesiones están constituidas por p e r i v a s c u l a r i t i s , 
proliferacién m i c r o g l i a l , d i f u s a , nodulos g l i a l e s y raras 
neuronofagías. Las lesiones blancas son poco frecuentes. 
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Los autores han intentado descubrir e l vi r u s pî Ddíictor 
e l a enfermedad pero l o s resultados obtenidos continúan sien 
o hegativos para l a e n c e f a l i t i s producida por l a s ̂ r r a p a t a s , 
a e n c e f a l i t i s japonesa B y e l torpes. 
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C A P I T U L O I I I 

ROIVIBOENCEFALITIS O ENCEFALITIS DEL TRONCO CEREBRAL, 

Clínica y etIologi.a<, 

S i revisamos l a l i t e r a t u r a que se r e f i e r e a l a s encefa­
l i t i s , nos damos cuenta que en lo s últimos años algunas ob­
servaciones han sido publicadas bajo e l nombre de romboence­
falitís, de mesencefalitis o simplemente con e l nombre de en 
c e f a l i t i s d e l tronco c e r e b r a l , y que su frecuencia aumenta 
en l a s publicaciones más recientes. 

Ciertos autores (Janichevsky, Zaprianov, y c o l . etc.) 
piensan que se t r a t a de una unidad nosol6gica independiente, 
caracterizada por l o s datos clínicos, biolúgicos y e l e c t r o -
encéfalo gráficos, de etiologías diversas, entre l o s cuales 
será necesario d i s t i n g u i r , quizás, l a s romboencefalitisis s i n 
tomaticas de l a s enfermedades p r i m i t i v a s . Es de notar l a ausen 
cía de v e r i f i c a c i o n e s anatómicas, a causa de l a benignidad de 
l a enfermedad. Algunos autores pretenden que su aparición <=̂<=̂  
más frecuente entre los meses comprendidos entre noviembre y 
febrero ( P o l l i n g e r y Weidenfeld). 

La edad y e l sexo de l o s enfermos no constituye una ca­
racterística de dicha e n c e f a l i t i s , constituyéndolo en cambio 
l a evolución. Un episodio i n f e c c i o s o puede preceder a l a en­
fermedad, l o s pródromos son inconstantes y pueden aparecer 
una o t r e s semanas antes d e l p r i n c i p i o de l a enfermedad en 
forma de cefaleas, malestar y dolores musculares. Su comienzo 
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es sienpreobrueco y su evolución es progresiva y subaguda y 
algunas veces entrecortada por remisiones p a r c i a l e s y recaí­
das. E l cuadro clínico íio se h a l l a completo hasta l o s ocho 
días después del comienzo de l o s transtornos, y algunas veces 
hasta ocho semanas más tarde ( B i c k e r s t a f f ) . 

l o s primeros éintomae,- por orden de frecuencia, soní 
Los vértigos que cuando se ha l l a n en e l primer plano de l a 
enfemedad, constituyen e l vértigo epidémico (Vatev 1930, 
Pedersen 1959)» l o s vómitos que a l i g u a l que en el caso pre­
cedente constituyen e l "epidemic vomiting" o e l "epidemia 
winter vomiting", l a somnolencia, los transtornos d e l equi­
l i b r i o , l a d i p l o p i a , e l nistagmus, l a s d i s a r t r i a s , l o s trans 

tornos de l a motilidad ocular, exceptuando l a d i p l o p i a , y un 
estado s u b f e b r i l . 

En e l periodo de estado, e l cuadro clínico se va comple 
tando progresivamente con parálisis múltiples de l o s pares 
craneales l o s más afectados por o r l e n de frecuencia e l V I I I , 
e l V motor, e l VI I , e l I I I , e l IV, e l X, e l X I I , e l IV, y e l 
XI y con lesiones de l a s v i a s nerviosas que atraviesan e l 
tronco cerebral, por arden de frecuencia; cerebelosas, p i r a ­
midales y s e n s i t i v a s (parestesias). Algunas veces, un sindro 
me ps i c o - s e n s o r i a l con alucina.clones sobre l a noción d e l es­
pacio y d e l esquema corporal aparecen en esta fase de l a en­
fermedad (Ontcharova y c o l . ) . 

La duración de l a enfermedad es bastante l a r g a de un 
Dies a un año y l a s recaídas son posibles s i bien su recupera 
ción es siempre t o t a l salvo algunas raras excepciones. 
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E l algunas ocasiones, aparecen nuevos signos durante l a 
época de regresión, bajo l a forma de r i g i d e z del t i p o e x t r a -
piramidal con temblor parkinsoniano ( B i c k e r s t a f f ) o bie n con 
un síndrome asténico acompañado de signos de depresión y de 
angustia y signos Mpocondriacos (Pedersen, Ontcharova y col.) 

Las modificaciones d el l i q u i d o cefalorraquídeo son, l o 
más a menudo, ine x i s t e n t e s , ausentes o bien poco marcadas; 
cuanio e x i s t e , consisten en un di s c r e t o aumento de l a s p r o t e i 
ñas y de l a s células y una curva c o l o i d a l de tipo p a r a l i t i c o . 

Las modificaciones d e l E.E.G. se manifiestasn por l a d i s ­
minución y l a l e n t i t u d de los trazados, y más raramente, por 
una d i s r i t m i a y mucho más raramente aún por una hiperéincro-
nización. Generalmente son muy difusas y raramente asimétri­
cas. No se han registrado modificaciones focales (Y. lontchev 
1962), 

La etiología de dicha enfermedad puede ser muy diversa, 
pero desde ahora será necesario d i f e r e n c i a r l a s formas secun 
darlas a enfermedades infe c c i o s a s conocidas (sífilis, fi e b r e 
t i f o i d e a , d i f t e r i a , etc.) o, a infecciones víricas oonocidas 
(herpes, e n c e f a l i t i s japonesa, g r i p e , e t c ) de otras formas 
clínicamente p r i m i t i v a s en l a s que e l v i r u s todavía no ha s i ­
do i d e n t i f i c a d o ( e n c e f a l i t i s letárgica o simplemente v i r u s 
neurotropo desconocido). 

Las v e r i f i c a c i o n e s anatómicas son raras y IBblareraos\de 
e l l a s a l f i n a l de este c a p i t u l o . 
Breve resumen cronológico de l o s casos publicados. 

Antes de l a s epidemias de l a e n c e f a l i t i s letárgica, l a s 
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p o l i o e n c e f a l i t i s son muy raras y solo intervienen de cañera 
excepcional en l a s lesiones nucleares de los nervios cranea­
les (Garcin 1 9 2 7 ) . En 1 9 1 2 , Wilkison publica un caso agudo de 
parálisis u n i l a t e r a l e s de l a cara, l a faringe y l a lengua y 
Dercum describe una p o l i o e n c e f a l i t i s hermorrágica. 

En 1919? entre los casos estudiados por Cruchot en Bar 
l e Duc, l a s ferinas ponto-cerebelosas (casos 44> 45» 46 y 47 ) 

y l a s formas bulbo-pontinas (casos 48, 4 9 , 50 y 51) recuerdan 
la s e n c e f a l i t i s de tronco cerebral y existe una verificación 
anatómica hecha por Anglade que describe un nodulo inflama-
ijorio, en e l ndcleo d e l hipogloso constituido por l i n f c o i t o s 
y neurolo¡?rrj.a.El diagnóstic® es de e n c e f a l i t i s letárgica. 

En 1 9 2 2 , Lermoyez y Ramadier, publican una observación 
de parálisis de los dilatadores v e r i f i c a d a anatómican¡ente co­
mo una p o l i o e n c e f a l i t i s sifilítica. Rebattu y Dechaume ( 1 9 3 0 ) 

y Pauly ( 1 9 3 9 ) publican casos semejantes. 
En 1 9 2 7 » Alajouanine, Mollaret y Gopcevith publican un 

caso de p o l i o e n c e f a l i t i s producida por v i r u s neutropo. Barnis 
b i e r y Chapuis hablan publicado dos casos iguales en e l año 
1923 y P a l i a r d y Dechaume publicaron un caso v e r i f i c a d o de 
n e u r i t i s i n t e r s t i c i a l de lo s nervios craneales. 

1931? Rebattu, Bevic y Mounier-Kuhn publican casos 
de e n c e f a l i t i s epidémica cDon parálisis d e l v e l o , de l a f a r i n ­
ge y de l a l a r i n g e , con lesiones de forma de foco inflamatorio 
en l a substancia g r i s y lesiones polineuríticas. 

Magnard hizo su t e s i s en 1934 sobre l a parálisis f a r i n g o -
laringeas en l a e n c e f a l i t i s epidémica en donde c i t a l o s casos 
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qUB acabo de irencionar y muchos otros q_ue no comportan estu­
dio anatómico. 

En 1 9 3 2 , Andró-Thomas describe junto con Schaffer un 
caso de parálisis múltiples y simétricas de los nervios c r a ­
neales con evolución sucesiisra asociada a un estado parótico 
generalizado y junto con Henri Rendu en 1933 un caso de polioen 
c e f a l i t i s superior, seguido de curación. Piensan dichos auto­
res, en una infecÉón producida por un v i r u s neurotropo. 

En 1933» Baldenweck y Decourt publican un caso de sindro 
ne de Schmidt con evolución aguda y a l año siguiente Baléen-
weck vuelve a estudiar este caso junto con utras dos obser­
vaciones, una de l a s cuales es un caso de síndrome de Gerhardt 
en l a que discute l a etiología debida a un v i r u s neurotropo 
no sifilítico comparándolo a otros enfermos que presentaban 
parálisis laríngea en l a s que l a sífilis no había podido ser 
demostrada. 

Én e l mismo año, Riser y Planques en una comunicación 
sobre l a s infecciones agudas y subagudas del sistema nervioso, 
afirman que estas formas.bajas de p o l i o e n c e f a l i t i s son excep 
clónales. 

En 1934? Garcin y Renard, reúnen l a s cinco observaciones 
de l a s que acabamos-de hablar, a l a s cuales añaden tres obser 
vaciones personales y por primera vez describen l a s caracte­
rísticas evolutivas y c l i n i c a s de l a e n c e f a l i t i s d e l tronco 
cerebral qn l a que discuten l a etiología del v i r u s neutropo 
probable. 

En 19385 l a f o n de Burdeos incluye en su t e s i s sobre l a s 
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p o l i o e n c e f a l i t i s subagudas pr i m i t i v a s los casos publicados por 
Garcin y Renard a los que añade l a s observaciones de Delmas-
Marsalet y algunos casos personales. l a f o n piensa que por sus 
caracteres semiologicos comunes y su carácter evolutivo iden 
ti c o "dichas p o l i o e n c e f a l i t i s merecer estar agrupadas c l i n i -
camente" 

Los caracteres semioldgicos, l a evolución clínica y e l 
pronóstico de l a s observaciones de Lafon coinciden con e l cua 
dro c l i n i c o descrito a l comienzo d e l presente c a p i t u l o . 

En Europa o r i e i ^ t e a l , Janichevsky, habia señalado algunos 
casos de romboencefalitisis en 1927 y es Zaprianov e l que l e s 
dio dicho nombre en e l año 1931- En dicha época se habia de^ 

c r i t o ya e l vértigo epidémico del que hemos hablado (Vatev 
1930) 

En 195l9Cloake y B i c k e r s t a f f publican t r e s casos bajo 
e l nombre de luesencefalitis y romboencefalitís que intentan 
a t r i b u i r a v a r i a s e n c e f a l i t i s producidas por v i r u s conocidos 
en aquel tiempo o bien a encefalopatías t o x i c a s . 

En 1957» B i c k e r s t a f f añade otros cinco casos a los t r e s 
precedentes y bajo e l nombre de e n c e f a l i t i s del tronco cere­
b r a l describe un síndrome c l i n i c o s i m i l a r a l descrito por 
Garcin y Renard en 1934. Uno de dichos casos muere y l a única 
lesión que encuentra ea un edema d e l tronco cerebral. En l a 
discusión se in t e r e s a particularmente por l a e n c e f a l i t i s l e t a r 
gica ya que un año antes E s p i r y Spalding habían publicado va 
ríos casos de p o l i o e n c e f a l i t i s con secuelas propias de l a en 
fermedad de Von Ecónomo. 
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Mientras tanto, en 1955, Piaget publica tres casos de 
parálisis de los dilatadores de l a g l o t i s de origen polioen— 
c e f a l i t i o o en dos niños y un adulto, llegando a l diagnostico 
por exclusión. 

En los países escandinavos es l a forma v e r t i b u l a r l a 
que predomina. Knud Winthor lia estudiado 197 casos desde 
1949 bajo e l nombre de vértigo epidémico planteándose e l 
p±̂ D)blema del diagnóstico con l a enfermedad de Monióre. En 
1959» Pedersen ha publicado varios casos daneses de l a misma 
enfermedad con sintonas asténicos y depresivos asociados a l ­
gunas veces a reacciones g a s t r o i n t e s t i n a l e s y a infecciones 
de l a s vias r e s p i r a t o r i a s a l t a s . 

En Suénela, Mbller y Menzelius (1961) publicaron 37 ca­
sos de e n c e f a l i t i s de tronco cerebral parecidos a l o s casos 
de Garcin y Renard, pero más de l a mitad de e l l o s presenta­
ban vértigos. 

En 1960, Thiebaut publica algunos casos agudos s i n estu 
dio anatómico, diagnosticándolos por exclusión. Los llama neu 
r o a x i t i s del tronco cerebral. 

En e l mismo año, Nastev, Ontcharova, Koinov y Abadiev 
presentan 24 casos en Bu l g a r i a y discuten su etiología g r i ­
p a l . En 1962, 64 casos son publicados por P o l l i n g e r y Weiden 
f e l d en Rumania y 84 casos en Bulgaria por Ontcharova y c o l , 
Zaprianov y c o l , Koinov y c o l , y lontchev. Dicha etiología 
g r i p a l es demostrada en 13 casos de Milenov y c o l , y, a l i g u a l 
que estos últimos autores, Kolar publica en Checoslovaquia 
(1962) un caso de e n c e f a l i t i s del tronco cerebral en e l que 
demuestra l a participación d e l v i r u s de l a i n f l u e n z a , t i p o 
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A Singapoore S?. Este v i r u s ha sido encontrado tamhien por 
Cerny y c o l . en l o s casos de vértigo epidémico publicados en 
1963. 

En este ?!iismo año, Facón, Constantineseo y Schwartz pu­
b l i c a n dos observaciones en l a s que l a s lesiones se l o c a l i z a n 
en l a región retro^ülivar. 

Algunos casos más han sido publicados por Bu^dov (1961) 
en l a URSS y por Dr e i f f u s y c o l . (1964) en lo s Estados Unidos. 

En l o s animales. Van Bogaert (1959) ha descrit o una po­
l i o e n c e f a l i t i s aguda del tronco cerebral, presentada por una 
especie de monos asiáticos (Baboons), a l o s que produce un 
temblor de tipo cerebeloso y parálisis de los nervios cranea 
l e s . l a s lesiones que produce dicha p o l i o e n c e f a l i t i s corres­
ponden a l grupo IV de l a clasificación de Spatz. También en 
los animales,Osetowska ha des c r i t o en 1963 una e n c e f a l i t i s d e l 
tronco cerebral propia d e l conejo que presentaba lesiones ca 
ráeterxsticas de l a l i s t e r i o s i s . En dichas lesiones l o s i n ­
f i l t r a d o s l i n f o - h i s t i o c i t a r i o s y l o s nodulos m i c r o g l i a l e s de 
l a protuberancia y d e l bulbo no presentaban ninguna a f i n i d a d 
por l a substancia g r i s . 

Duffy y c o l . han publicado recienteicente (1964) una ob­
servación humana de romboencefalitís debida a l a l i s t e r a mo-
nocitogenes. Clínicamente corresponde a l cuadro que hemos des 
crüD más a r r i b a , aunque en este caso había una p l e i o c i t o s i s 
importante del líquido cefalorraquídeo. E l cuadro l e s i o n a l 
(;orrespondía a l de una e n c e f a l i t i s purulenta l o c a l i z a d a en 
l a protuberancia y en e l bulbo con necrosis hemorrágicas múl 
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t i p l e s , p e r i v a s c u l a r i t i s formadas por polinucleares y una 
necrosis f i b r i n o i d e do l a s paredes vasculares, 

Finalmente, hablaremos do la s únicas observaciones anato 
moclínicas de etiología desconocida publicadas antes de l a 
redaccidn de esta tesis t 

Las tres primeras han sido publicadas en 1964 por l i z u k a 
y tienen en común los caracteres clínicos siguientes: 

Se t r a t a de una enfermedad crónica (1-5 años) del adulto. 
Los pródromos consisten en una elevación de l a temperatura con 
cefaleas (casos 1 y 3) o bien malestar y vómitos. Uno o dos 
meses después aparecen l o s signos neurológicos consecuencia 
de l a s lesiones del tronco cerebral y en p a r t i c u l a r d e l mesen 
cefalo, l a protuberancia y e l bulbo. La evolución es progresi 
va y l e n t a con remisiones y e l cuadro clínico se c a r a c t e r i z a 
por un síndrome piramidal y un síndrome del tronco c e r e b r a l , 
(transtornos do l a s e n s i b i l i d a d f a c i a l y o f t a i m o p i e j l a s ) , En 
cambio, no encontramos en e l cuadro clínico los síndromes pro 
pios de l a s p a n e n c e f a l i t i s progresivas subagudas, a saber? 
los transtornos extrapiramidales, l a s c r i s i s convulsivas, l o s 
transtornos de 3a conciencia, l a s demencias y l a s l a b i l i d a d e s 
a f e c t i v a s . No se observan tampoco, e l sindrome orgánico p s i q u i 
co, l o s estados d e l i r a n t e s , " e l a p a l l i s c h e s syndrom", l a a t r o ­
f i a óptica o e l es t a s i s p a p i l a r , todos e l l o s , síndromes que 
suelen acompañar a l a s e n c e f a l i t i s esporádicas actuales y a 
las enfermedades degenerativas del sistema íaarvioso. En e l 
liq u i d o cefarorraquídeo había una f l e i o c i t o s i s y un aumento 
de l a albúmina. 
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La histopatologia nuestra que l a s lesiones se h a l l a n l i 
mitadas en e l tronco cerebral y principalmente en e l bulbo con 
una participación uenor d e l mesencefalo. los hemisferios ce­
rebrales y cerebelosos no se h a l l a n lesionados con l a excep­
ción de l a base del lóbulo temporal y del asta de Ammon que 
están ligeramente lesionados. Se t r a t a pues, de una e n c e f a l i 
t i s d el tronco cerebral. 

E l sindrome e n c e f a l i t i c o se c a r a c t e r i z a por l a s perivas 
o u l a r i t i s a s i como por una proliferación g l i a l d i f u s a con ne 
crosis del parenquima. Los i n f i l t r a d o s l i n f o - p l a s m o c i t a r i o s 
perivasculares pueden tener en algunas zonas cuerpos granulo-
adiposos, con l o cual e x i s t e n en un mismo lugar lesiones agu 
das y crónicas. La proliferación de l o s focos g l i a l e s , se ex 
tiende paralelamente a l a s i n f i l t r a c i o n e s perivasculares, y 
las lesiones corresponden a l o s típicos nodulos g l i a l e s que 
se h a l l a n en la s e n c e f a l i t i s japonesas B (caso nS 2) o bien 
a una proliferación m i c r o g l i a l d i f u s a (casos 1 y 3). Los f o ­
cos g l i a l e s tienen tendencia a c o n f l u i r llegando a producir 
necrosis centrales que no tienen relación ninguna con l a s 00 

ñas de irrigación vascular y por l o tanto l a s lesiones no son 
secundarias a una circulación d e f i c i e n t e . Las p r o l i f e r a c i o n e s 
y los i n f i l t r a d o s g l i a l e s se h a l l a n indistintamente en l a s&bs 
tancia blanca y en l a g r i s s i n ninguna s e l e c t i v i d a d . No e x i s ­
ten neuronofagias pero en l o s focos g l i a l e s se h a l l a n algunas 
lesiones neuronales degenerativas con deshabitación aunque 
e l parenquima se h a l l a poco lesionado. En l a capsula i n t e r n a , 
los pedúnculos, l a s pirámides y l o s cordones espinales e x i s t e 
una demielinización secundaria con g l i o s i s r e a c c i o n a l . 
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E l autor diferencia dichos casos de l a s e n c e f a l i t i s espo 
radicas atípicas publicadas ahora y propone llamar a dicha 
forma e n c e f a l i t i s del tronco cerebral. 
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C A P I T U L O IV 

CASUÍSTICA 

E l primer caso que l e s presentamos ha sido publicado 
s i n comentarios con e l t i t u l o de "un caso i n c l a s i f i c a b l e de 
e n c e f a l i t i s " por Garcin y Grüner (Simposio de Amberes ( 1 9 5 9 ) 

" E n c e f a l i t i d e s " . E l s e v i e r e d i t . 1 9 6 1 pag. 5 8 7 ) . 

O B S E R V A C I Ó N m 1 

lime. Br... Margue r i te j de 4 6 años de edad, entró en l a Salpé 
t r i a r e , e l 2 1 de marzo de 1 9 5 5 ? proveniente d e l H o s p i t a l de 
C r e t e i l (del Servicio del Dr. E s c a l i e r ) donde fué a consultar 
e l 2 0 de febrero de 1 9 5 5 por una d i p l o p i a aparecida b r u t a l ­
mente a l mismo tiempo que vértigos, nauseas y vómitos, así 
como, una cefalea moderada, l a temperatura se nantenía a l r e ­
dedor de 3 7 2 2 3 7 ° 5 con un pulso de SO y una tensión a r t e ­
r i a l de 1 6 / I O J Desde hacía dos años dicha enfermedad presen­
taba una tos rebelde con expectoraciones a menudo purulentas. 
En enero de 1 9 5 5 » tenía un foco pulmonar que fué tratado con 
"Dídromycine y P e n i c i l i n a " , 

A l ingresar en e l S e r v i c i o d e l Dr. E s c a l i e r , e l 2 3 de 
febrero de 1 9 5 5 , se constataron,además de l o s signos prece­
dentes, unos r e f l e j o s tendinosos débiles, r e f l e j o s cutáneos 
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planijares en reflexión y un nistagmue discreto} «1 íondo de 
ojo era nornial. So pract¡ioc5 una puncidn lumlDar, e l 25 cLe f e ­
brero, que di6 los siguientes resultados: Altiiímina 0,60 gr/ 
l i t r o , 15 l i n f o c i t o s por mm-̂. cloruros 6,25 g r / l i t r o , gluco­
sa 0,75 gr. l i t r o . l a numeración globular d e l 14 de marzo de 
1955 daba 5,000.000 Glóbulos roj o s , 14.000 glóbulos blancos, 
con e l 80 Ío de polinucleares. La numeración globular d e l 24 
de febrero de 1955 daba 4.960.000 glóbulos rojos y 5.5 00 glo 
bulos blancos, 84 polinucleares neutrófilos. 

La astenia era importante y e l adelgazamiento era con­
siderable (19 kg. en dos meses). La d i p l o p i a persistía, e l 
nistagmus se acentuaba, s i n embargo, los vómitos y l a cefalea 
disminuían. A p a r t i r del 17 de marzo de 1955» l a deglución 
se hizo imposible, l o s r e f l e j o s tendinosos se d e b i l i t a r o n 
aiín más y l a fuerza muscular de l o s miembros disminuyó. Un 
examen del laberinto concluyó q_ue se trataba de un sindrome 
de origen c e n t r a l . 

Cuando l a enferma llegó a nuestro S e r v i c i o de l a Salpó-
t r i s r e , e l 21 de marzo de 1955» tenía una temperatura de 
39 2. No presentaba ninguna r i g i d e z íneningea, l a fuerza mus­
cular se hallaba ligeramente disminuida en e l miembro i n f e ­
r i o r derecho, a s i como en l a mano derecha. Existía una pare­
s i a f a c i a l derecha de origen c e n t r a l , un signo re. Barró y una 
hi p e r e x t e n s i b i l i d a d muscular derecha. No había signo de Ba-
b i n s k i n i de Rosselimo pero s i una deminución d e l cutarBO 

adbominal i n f e r i o r derecho. Los r e f l e j o s tendinosos eran de-
t i l e s , pero estaban presentes y eran simétricos. La s e n s i b i -
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l i d a d era normal, l a enferma presentaba un síndrome cerebelo 
so b i l a t e r a l muy acusado, con parálisis de algunos pares era 
neales, parálisis de l o s dos VI una l i g e r a paresia f a c i a l pe 
r i f e r i c a , una lesión de l a rama s e n s i t i v a del V derecho, l a 
deglución era imposible, l a enferma guardaba líquido en su 
boca, pero debía a r r r o j a r l o ( s i n pasar por l a n a r i z ) . No 
existía parálisis d e l velo d e l paladar, siendo e l r e f l e j o 
por contacto normal. Existía un nistagmus muy importantes en 
todas l a s direcciones de l a mirada, v e r t i c a l , superior y ho 
r i z o n t a l izquierda, particularmente. Desviación espontanea 
del Índice derecho hacia l a derecha en l a prueba de l o s brazos 
extendidos. Las pupilas reaccionaban bien a l a l u z : l a pupi­
l a derecha era i r r e g u l a r . E l fondo d e l ojo era normal, Añadi 
mos que l a s reacciones de B. W. y de K l i n e eran negativas 
en l a sangre. La urea a 0,20 gr, l a s orinas eran normales, 
l a glicemia a 1,19 gr. 

A esta enferma enflaquecida, con una temperatura i r r e g u 
l a r , con una broncorrea purulenta, se sospechó un abceso de 
l a fosa p o s t e r i o r . E l 22 de marzo de 1955? l a numeración glo 
bular nos mostraba 32.400, glóbulos blancos con 90?̂  de p o l i ­
nucleares y 4.980,000 glóbulos ro j o s . En l a radiografía p u l ­
monar se veía una disminución de l a c l a r i d a d del campo pulmo 
nar derecho. 

Un E.E.G. practicado e l 2 3 de marzo de 1955 dio l o s re 
soltados siguientes? Ritmo a l f a de 10 a 11 C/seg. de repartí 
ción extendida, simétrica, reaccionando a l a apertura de l o s 
ojos, junto a ritmos beta fro n t o - r o l a n d i c o s , En e l curso de 
l a hiperpnea, en muy pequeño número, se observa una c o r t a s a l v a 
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paroxística de ritmo zeta'bilateral ¿Trazados muy poco anorma­
l e s , mostrando, s i n embargo, bajo hiperpnea, raros signos de 
activi d a d parosística do origen profundo. 

l a enferma fué trasladada a nouro-cirugía e l 26 de marzo 
para p r a c t i c a r l e una v e n t r i c u l o g r a f i a . Esa no mostré más qvB 
una l i g e r a dilatacién v e n t r i c u l a r . La enferma falleció e l 
mismo día. 

Había recibido como tratamiento, del 21 a l 26 de Marzo, 
Terramicina en perfusión y después en inyecciones intramuscu 
l a r e s y t i f o m i c i n a en supositorios durante l o s cinco días pa 
sados en nuestro S e r v i c i o . 

EXAMEN ANATÓMICO 

Tumefacción b i l a t e r a l de l a quinta circunvolución tempo 
r a l . Opacificación meningea en l a región protuberancial. No 
exist e n lesiones focales c l a r a s en e l examen macroscópico de 
l o s cortes? piqueteado vascular en l o s núcleos g r i s e s , peque 
ño colapsus v e n t r i c u l a r , principalmente d e l a s t a temporal. 

No se observa nada a l n i v e l d e l cerebelo. 

EXABgEN HISTOLÓGICO 

E n c e f a l o m i e l i t i s d e l t i p o de l a p o l i o e n c e f a l i t i s nodular 
y de topografía bastante e s p e c i a l . 
Medula % i n f i l t r a d o s l i n f o c i t a r l o s en l a s meninges y l a s r a i ­
ceo posteriores. Manguitos de p e r i v a s c u l a r i t i s en l o s cordones 
l a t e r a l e s . Nodulos m i c r o g l i a l e s con focos de necrosis c e l u l a r 
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on l a s astas posteriores, pequeños nodulos m i c r o g l i a l e s , más 
raros, pero d e l mismo, tipo que en l a s astas anteriores. 
Bulbo; lesiones celulares (enfermedad grave y rarefaccic5n neu 
roñal), p r o l i f o r a c i ' n m i c r o g l i a l d i f u s a , reacción macroglial 
con gran núcleo de los rjucleos de GcOl y Buidacti, l o s núcleos vestibulares 
e l núcleo coclear d o r s a l , l o s núcleos de los IX, K y XI en 
menor grado, y iisnos aún en e l XII. G l i o s i s sub-ependimarla 
y voluminosos nanguitos d e p e r i v a s c u l a r i t i s . Las f i b r a s i n t r a 
bulbares de los nervios se h a l l a n fuertemente lesionadas. 
Cerebelo; Lesiones inflamatorias en l o s núcleos del techo, 
los núcleos dentados, l a corteza cerebelosa en pequeñas zonas 
aisladas, principalmente, en e l f l o c u l u s y e l nodulo y l a re 
gión venaiana para-medie.iB.. Grandes i n f i l t r a c i o n e s meningáás. 
En la" cortê zá-, además de .los núdlos m i c r o g l i a l e s en arbusto, 
principalmente en l a s capas moleculares, se observa una lesión 
de l a s células de Purkinje particularmente v i s i b l e con l a s 
impregnaciones argénticas (neuronas mal impregnables, tumefa» 
ción axonal) en torpedo y con e l e s c a r l a t a (granos l i p o i d e s 
en l a s células de Purkinje degeneradas, acumules de granulos 
en l a s capas innominadas, depósito de l i p o i d e s y de ácidos 
grasos en los espacios pe r i v a s c u l a r o s ) . 
Protuberatioxa; Grandes les i o n e s en l a c a l o t a lesionando p r i n 
cipalmente l a substancia r e t i c u l a r , los núcleos d e l quinto 
par, l a s f i b r a s d e l sistema octavo y en un grado menor, los 
núcieos del sexto y séptimo par. Destrucción neuronal, nódu 
lo s m i c r o g l i a l e s grandes p e r i v a s c u l a r i t i s linfocitarías, E l 
pie se h a l l a prácticamente indemme (raras p e r i v a s c u l a r i t i s y 
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algunos cuerpos granulosos cargados de >roductos de desinte-
g3raci<5n metacromática o azul oscuro a l N i s s l . 
Mesocefalo y diencefalo; lesiones d i s c r e t a s en e l núcleo r o j o , 
no existe l e s i d n del tálamo, sub-tálamo, locas niger, núciLeos 
grises. Algunas p e r i v a s c u l a r i t i s sub-ependimarias. Numerosos 
nodulos micro g l i a l e s con necrosis neuronal en e l núcleo amig 
dalino y e l asta de Ammon. En e l cortex, i n f i l t r a c i o n e s dise 
minadas c l a r a s , principalmente, en e l lóbulo temporal, encefa­
l i t i s nodular con espongiosis sub^^acente recordando, en esbo 
zo, l o mismo que vemos en l a e n c e f a l i t i s japonesa. 

P0I)I0ENCEFAI/3I£gLITIS; Lesiones predominantes en l a s astas pos 
t e r i o r e s , sistema cocleo-vestibular, cerebelo, lóbulo temporal. 

EN RESUMEN; 
Se t r a t a de um afección esporádica de una enferma de 

46 años de edad que habitaba en los alrededores de P a r i s , Los 
hechos clínicos más característicos son l a evolución subaguda 
y progresiva de un síndrome del tronco cerebral con lesiones 
de varios nervios craneales, principalmente del VI b i l a t e r a l , 
del V i l , de l a rama s e n s i t i v a del V y del Y.III, junto a un 
síndrome cerebelo sos y a un adel^zamiento b r u t a l , con f i e b r e 
moderada y con alteración progresiva de l a s constantes bioló­
gicas de l a sangre y del l i q u i d o cefalorraquídeo, Desde e l 
punto de v i s t a histopatológico se t r a t a de una polioencefalsD-
Q i e l i t i s nodular con localización e l e c t i v a en e l tronco cere­
b r a l . 
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No ilustramos con imágenes esta observación por haber 
sido ya publicada anteriormente. 

O B S E R V A G I O H m 2 

E l señor REN... Georges, de 56 años de edad, contran0.es 
t r e , es enviado o l s e r v i c i o del Profesor Garcin, e l 9 de se£ 
tiembre de 1960, por posible diagnóstico de tumor de l a fosa 
posterior. 

ANTECÉDELES s Ninguna enfermedad f a m i l i a r es conocida entre 
sus antecedentes y colaterales? f i e b r e t i f o i d e a a l a edad de 
1 8 años, sordera b i l a t e r a l principalmente izquierda desde e l 
año 1 9 5 8 de instalación progresiva, mejorada con l a ayuda 
de un aparato, enfermedad de Dupuytren b i l a t e r a l ? ninguna 
noción de sífilis. . 

HISTORIA DE LA ENEEmdEDAD; Su p r i n c i p i o remonta a l mes de fe 
brero de 1960 y se caraoteriza por transtornos de l a deglución. 
E l enfermo tiene l a impresión que l a garganta se le c i e r r a y 
que no deja pasar a l o s alimentos, una vez ha tragado dos bo 
cades. A l mismo tiempo, se nota una anormalidad del eratado 
general muy importante con astenia y un adel^zamiento de 10 
kg. en cuatro meses. 

En e l mes de a b r i l do 1960, l a sintomatologia continua­
ba i g u a l y e l adelgazamiento se acentuaba. E l señor REN.... 
consulta a l Doctor Simón en Arques l a B a t a i l l e e l cual hace 
p r a c t i c a r una exploración (radiografía d e l esófago y d e l es-

http://contran0.es
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tómgo que dan un resultado negativo. Se le recomienda un 
tratamiento polivitaminado . 

En e l mes de j u l i o de 1960, cuando l a d i s f a g i a y e l adel 
fazamiento persisten, se nota tambián una modificación de l a 
voz y un transtorno del e q u i l i b r i o importante. E l enfermo se 
mantiene con d i f i c u l t a d de p i e , l a marcha es i n c i e r t a , con 
ensanchamiento del polígono de sustentación. Levanta l a s p i e r 
ñas con d i f i c u l t a d principalmente l a izq u i e r d a y e l enfermo 
tiene l a impresión que no quieren l l e v a r l o . Leja su trabajo 
el 21 do j u l i o de 1960 por razón de su transtorno d e l e q u i l i 
b r i o . E l señor REN .... os hospitalizado en e l Centro Hospita 
l i t a r l o do Dieppe en donde se constata una modificación de 
l a voz, debida a una parálisis r e c u r r e n c i a l izquierda y una 
agravación de los transtornos de l a marcha. Varios examenes 
le son practicados. 

Una broncoscopia que da resultados negativos? un E.E.G'. 
que denota signos de sufrimiento difusos. E l fondo de ojo es 
normal con T.A.R, a 3 5 cm, Kg, , l a Velocidad de sedinenta-
ción es de 3-12-88 mm. l a urea a 0,17 gr/lOOO, l a s numera­
ciones y formula globulares son normales. 

Durante e l mes de septiembre de 1960, se nota una c l a r a 
agravación de los síntomas siguientes? 

Los transtornos del e q u i l i b r i o so acentúan y e l enfermo 
no puede ya tenerse en pie s i n ayuda, l a d i s f a g i a y l a d i s -
fonia p e r s i s t e n . 

Aparecen nuevos síntomas; 
a) una cefalea f r o n t a l b) una d i p l o p i a en l a mirada ha-
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breviene por c r i s i s . 

Viendo dicha agravación, e l enfermo os trasladado a l 
Servi c i o del Profesor Garcin por el centro H o s p i t a l a r i o de 
Dieppe. 

PRIMER EmiBN 9 septiembre 1960- Consultación del Seirvicio. 

Se nota que e l enfermo padece una disnea importante, 
i n s p i r a t o r i a con disminución del ritmo r e s p i r a t o r i o y corna-
je d i s c r e t o . Por c r i s i s , sobreviene una verdadera a s f i x i a , 
con cianosis y acentuación d e l cornaje. En e l curso de dichas 
c r i s i s , e l t i r a j e es importante con predominancia i n s p i r a t o 
r i a con depresión sub y spra-osternal, los transtornos d el 
e q u i l i b r i o son importantes con tendencia a l a caida hacia 
atrás. La fuerza muscular segmentaria es normal. Los r e f l e ­
jos esteo-tendinosos dan l a s res¡iuestas siguientes? 

a) En lo s miembros i n f e r i o r e s , l os rotúllanos on norma 
le s y sime t r i e o s 5 e l aquileo dorocho no se encuentre mientras 
que e l izquierdo os débil. 

b) En los miembros superioress son un poco vivos a l a 
derecha. 

E l r e f l e j o cutáneo plantar se produce en flexión hacia 
l a i zquierda e in d i f e r e n t e a l a derecha. 

Los cutáneos adbominales no se encuentran. 
L a . s e n s i b i l i d a d s u p e r f i c i a l y profunda, es normal. 
Los signos cerebelosos son c l a r o s . 
a - marcha ccrebelosa con ensanchamiento del polígono 
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dQ sustentación y brazos extendidos lateralmente en fornB do 
balanceo. 

b- c l a r a dismetría on los miembros, que no se agrava con 
l a oclusión de lo s ojos. Igualmente c l a r a en e l miembro supe 
r i o r ixquierdo. 

c- c l a r a adiadococinesis a l a i z q u i e r d a . 

Pares craneales? 
a-) d i p l o p i a on l a mirada hacia s i r r i b a . 
b) r e f l e j o corneal normal. 
c) VII normal. 
d) algunas sacudidas nistagmiformes en l a miteda l a t e r a l 

hacia l o s dos lados. 
e) r e f l e j o s d e l velo débiles. 

Ante l a importancia de los transtornos r e s p i r a t o r i o s , hablen 
do e l enfermo sufrido en e l transcurso d e l examen v a r i a s c r i 
sis de disnea paroxística con c i a n o s i s ; se decide l a hospita 
lización en e l S e r v i c i o de Nourocirugía. 

ESTANCIA EN NEUROCIRUGIA - Profesor lebeau - 9 sep. 1960 a l 
nov. 1960. 

Bxamen O.R.L. - 13 sep. 1960. 
. Fosas nasales normles. 
> Faringe normal. 
. Laringe extremadamente difícil de ver por e l hecho de una 
e p i g l o t i s en gotera y dobMa sobre l a l a r i n g e . Parece ser 
q.ue l a s dos cuerdas vocales posean una abducción casi abolida, 
l o cual comporta una disnea i n s p i r a t o r i a muy importante. 
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. Tinpanos nórmalos. 

. Import-^ntos hipoacusia izquierda desde haoe ocho años. Hipoa 
cusia más moderada a l a derecha que data de dos.:.años. 
Se t r a t a de una sordera de transmisión ya que l a audición 
osea es sensiblemente normal y e l Weher i n d i f e r e n t e . 

Examen laberíntico: nistagmus b i l a t e r a l y nistagmus v e r t i c a l , 
hacia a r r i b a , nistagmus múltiple. l a s pruebas calóricas son 
rugirosamente normales en l o s dos lados. 

VENTRICULOGRAPIA - 15 sept. 1960 - Dr. B i l l e t . 

Ventrículos dilatados y bastante tensos. 
l o s clichés no muestran ninguna neoformación y una dilatación 
v e n t r i c u l a r moderada. 
E l diagnóstico de neoforiración de l a fosa posterior se des­
carta . 

EXAMEN O.R.L. - 20 sept. 1960. 

Muy l i g e r a asimetría del velo5 en el curso de su contracción 
parece más desviado hacia l a derecha. 
Parálisis de los músculos dila t a d o r e s de l a l a r i n g e , cuerdas 
vocales en abudcción, l o cual e x p l i c a l o s trans tornos r e h i ­
ra t o r i o s . 
Sordera de transmisión, p o s i b i l i d a d de una antigua otoespon-
g i o s i s . E x c i t a b i l i d a d v e s t i b u l a r normal, parecida a l a de 
los examenes anteriores. 
E l enfermo es trasladado a l S e r v i c i o de O.R.L. de l a P i t i a . 



ESTANCIA EN O.R.L. - Servicio del Dr. Maduro 

E l 15 de septiembre de 1960,operación de Rethi, modificada 
por Jost para l a s parálisis l a r i n ^ a s en aducción. 

ESTANCIA EN EL SERVICIO - del 22-XI-1960 a l 14-SII-1960. 

EXAMEN DEIi 22 - XI - 1960 

. Enfermo perfectamente consciente. 

. Nuca f l e x i b l e , no existe Kernig. 

. Imposible mantenerse en pie s i n ayuda. E l enfermo cae hacia 
atrás. 
. La narcha es imposible s i n ayuda, el enfermo ensancha su 
polígono de sustentación. 
. La fuerza segmentaria es normal en todos los n i v e l e s . 
. Los r e f l e j o s o ste o tendinosos son normales y simétricos 
salvo l o s aquileos que son dóbiles. 
. E l cutáneo plantar en flexión a l a derecha. Se encuentra 
en dos ocasiones en l a extensión a l a iz q u i e r d a , pero dicho 
signo no ha vuelto a encontrarse en examemes posteriores, 
. No se encuentran l o s r e f l e j o s cutáneos abdominales y cre-
mastericos , 
. Exi s t e un sindrome cerebeloso importante interesando a l miem 
bro superior izquierdo con dismetría, as i n e r g i a y adiadoco— 
c i n e s i s . Dicha lesión es b i l a t e r a l en l o s miembros i n f e r i o r e s 
d e l t i p o de hipermetría, principalmente, en l a iz q u i e r d a . 
. La s e n s i b i l i d a d s u p e r f i c i a l es normal para e l t a c t o , e l 
pinchazo, e l c a l o r y e l frió. 
. E l estudio de l a s e n s i b i l i d a d profunda muestra solamente 
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algunos errores en l a prehensión a ciegas d e l dedo pulgar 
izquierdo, poro l a posición de los dedos gordos del pie se 
percibe s i n error y e l diapasón es normalmente percibido tam 
biáno 

Pares craneales; 
I , normal. 
I I sensiblemente normal. 
I I I , IV, VI l e n t i t u d en l o s movimientos de l o s globos ocula­
res, Reflejos pupilares normales, 
V. Ninguna lesión n i s e n s i t i v a n i motriz. La s e n s i b i l i d a d 
corneal es normal. Reflejo corneal normal. 
VI I , no existe parálisis f a c i a l . 
V III coclear, sordera antigua del t i p o de transmisión 

v e s t i b u l a r , nistagmus v e r t i c a l án l a mirada hacia a r r i b a . 
No existe desviación de l o s Índices. 

IX-Z-XI, e l enfermo se queja de una gran d i f i c u l t a d para t r a 
gar s i n atragantarse, pero los r e f l e j o s del velo y de l a f a ­
ringe se encuentran sensibleii©nte normales, 

e l examen general, 

, E l estado general se h a l l a alterado, e l adel^zamiento im­
portante persiste pero l a temperatura continua siendo normal. 
. E l examen cardio-vascular es n e ^ t i v o , 
. E l examen pulmonar es negativo, 
. E l abdomen es blando, higado y bazo no son accesibles a l a 
palpación, 
. l a s áreas ganglionares se h a l l a n l i b r e s . 
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E l 28-XI-1960- Profesor Garcin-

En -fcctal e l enfermo presenta: 
- un. sindrome cerebeloso con predomimncia hacia l a izquierda. 
- una lesión d i s c r e t a de c i e r t o s pares craneales ( I I I , IV, VI 
y quizás también IX y XI) y principalmente una parálisis 
laríngea en adduccián (parálisis de l o s d l l a t a d o r e s ) , pero 
dicho síndrome de Gerhardt evidente por l a c r i s i s de sofo­
cación no es puro ya que en e l i n t e r v a l o de dichas c r l s i exis 
te una d l s f o n i a . 

Se trataría pues, de una d i p l e g i a laríngea máa compleja 
y más pixíxima a un sindrome de Rlegel. 

E l primer diagnóstico evocado, es e l de una gliomatosie 
de tronco, s i n embargo dicha afección no expl i c a e l adelgaza 
miento considerable que presenta e l enfermo. Dicho adelgaza­
miento se ve a m0-.nüdo en l o s pinealoblastomas, pero l o s c l i ­
chés de l a ventrículo gra f i a no se muestran a favor de dicho 
diagnóstico. 

Conducta a seguir? 
Buscar l a causa d e l adel^zamiento. 
lodoventr i culo grafía en neurocirugia. 

Examenes complementarioss 
. Glicemias 0,77 gr./lOOO 
. Uremia; 0,22 gr./lOOO 
. Numeración globular s Hemoglobina 90 5̂1 Hematíes 4.660.000 
/•m? Glóbulos Blancos 5.800/mm^ 

. Formula sanguíneas Polinucleares neutrófiloss 61?̂ » 
Polinucleares eosinófiloss 2^; 
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L i n f o c i t o s s 34/̂ , 
Mononucleares: 3^j 

. Velocidad de sedimentacián; 3-9-65iiim. 

. Tórax s normal. 
, B.W. i negativos Nelson negativo. 
. LicLUido cefalorraquídeos 0,2 leu c o c i t o s por mm̂  jraros 

hematíesj Alhumlim 0,10 grs/lOOO. 

Examen ocular - l - X H - 1960. Dr. Mam. 

. Fondo de ojo s normal. 

. Pupilas normales con r e f l e j o s pupilares normales, 

. Nistagmus v e r t i c a l . 

. Movimientos horizontales automáticos nonnales de velocidad 
normal. 

. E l campo v i s u a l parece normal. 

Electro-encefalograma. 30- XI- 1960. 

Trazado presentando signos discretos de sufrimiento cerebral 
difuso, quizás algo más importante a l a derecha que a l a i z ­
quierda y s i n signos de foco c o r t i c a l . 
Examen veátihular. 2- X I I - 1960. M l l e . D^Oumikow. 

Transtornos centrales caracterizados pors 
. Transtornos espontáneos de tipo c e n t r a l . 
. I n e x c i t a b i l i d a d de l o s canales v e r t i c u a l e s . 
. Modificaciones de l a desviación espontaneao 
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Examen O.R.L. Serv i c i o del Profesor Maduro - 8--XII-1960. 

E l velo se contrae c a s i normlmente. 
. No se observa lesión alguna del XII par. 
. Desde e l punto de v i s t a laríngeo, l a respiración es muy 
s a t i s f a c t o r i a , pero l a fonación lo es menos, S i n embargo, 
e l enfermos es capaz de emitir vocales en voz a l t a , siempre 
que se le ordena, por l o tanto, creemos que tiene buenas 
po s i b i l i d a d e s de recuperación. 

Iodo-ventriculografia. Dr. D i l l e t - 7-XII~ 1960. 

Examen normáis E l I I I ventrículo se l l e n a bien y tiene un 
aspecto normal. Paso rápido a travos d e l IV ventrículo. No ee 
encuentran obstáculos. 

E l diagnóstico de tumor del tronco cerebral es poco 
probable, 

EL lO-XII-1960. Profesor Garcin. 

Las exploraciones practicadas son nornalBS mientras per 

s i s t e n e l mismo cuadro clínico o La v e n t r i c u l o g r a f i a y l a iodo 
v e n t r i c u l o g r a f i a no permiten eliminar un tumor de l a f o s a 

p o s t e r i o r . Pedir una encefalografía fraccionada. 

Encefalografía gaseosa firaccionada. 

E l IV ventrículo y e l acueducto no han sido desplazados. 
Discreta a t r o f i a derecln. 
Ilíquido cefalorraquídeo i 

Eleipentos s l e r . tubos lO/mm^.22 tubo 16/mm 
Albdminas 0,24 gr./lOOO (tubo de Sicard) 
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Pandy s ne ga tivo . 
Benjui coloidals 00000221000000. 

E l enfermo f a l l e c e brus'jamente e l 14--XII-1960 en un 
cuadro de cianosis 

EXAMEN AMTOMICO DEL SEÑOR REN Georgea. 

AUTOPSIAS 
Ninguna anomalía s i g n i f i c a t i v a ha sido encontrada 

en e l examen meros copleo de l a s v i s c e r a s . 

EXAMEN mCROSCQPIO DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL. 

Cerebro hinchado con esbozo de enclave. 
En l a seccidn vértice- tr a n s v e r s a l de l o s hemisferios? 

pequeña dilatación del aparato v e n t r i c u l a r . 
Tronco c e r e b r a l , cerebelo y medula; no se observa 

ninguna anomalía macroscópica. 

EXAMEN MICROSCÓPICO DEL SISTEM NERVIOSO. 

Se han tomado foragmentos de todas l a s regiones del s i s t e 
ma nervioso c e n t r a l , a s i como en l o s nervios neumogástricos 
y recurrentes g l a s coloraciones siguientes han sido u t i l i z a 
das, 

Hemateina-eosina, tricrómico de Masson, N i s s l a l C r e a i l 
v i o l e t a , Wolcke y Lendrum. 
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A) Estruotaras de l a s legioneg; Se han hallado dos clases de 
lesiones en e l sistema nervioso c e n t r a l , con una localización 
propia a cada una de e l l a s . 

a) Lesiones inflamatorias, nodulares y perivasculares 
han sido encontradas en e l tronco c e r e b r a l . Los nodulos se 
observan siempre en l a s zona ^ n g l i o n a r e s y se h a l l a n forma­
dos por m i c r o l l a hipertrófica, i n f i l t r a d o s h i s t i o c i t a r i o s y 
algunos a s t r o c i t o s . No son munca necróticos y es de notar l a 
rareza de l a s neuronofagias que solo encontramos en e l ndcleo 
dentado y en los nodulos más importantes d e l bulbo. Las p e r i 
v a s c u l a r i t i s se h a l l a n formadas por una o vari a s f i l a s de ce 
l u l a s mononucleares según e l n i v e l examinado. Existe además 
una g l i o s i s d i f u s a en los núcleos g r i s e s , de l a ca l o t a pro-
tuberencial j bulbar hechos de micrologia hipertrófica. 



• • LESIONES INFLAMATORIAS 

LESIONES NECROTICAS 

TOPOGRAFÍA DE LAS LESIONES 



b) pequeños reblandemien-bos neeróticos se encuentran 

en l o s hemisferios y se h a l l a n tanto en l a substancia g r i s 

como en l a substancia blanca. Se h a l l a n formados por una 

alfombra de h i s t o c i t o s y de cuerpos granulosos, algunos de 

lo s cuales se h a l l a n cargados de hemosiderina, una g l i o s i s 

a s t r o c i t a r i a y una proliferación c a p i l a r . En algunos luga­

res, se encuentran hematíes en l o s reblandecimientos y los 

depósitos calcáreos extra-celulares e x i s t e n en l o s alrede­

dores de dichas l e s i o n e s . 

Además, encontramos di s c r e t a s p e r i v a s c u l a r i t i s hechas 

de elementos mononucleares. 

Además, es de notar l a ausencia de inclusiones i n t r a -

nucleares o intracitoplásmicas. 

B) Topografía de l a s l e s i o n e s . 

a) l a s lesiones i n f l a m a t o r i a s del tronco c e r e b r a l se 

encuentran ya en l a región que se h a l l a alrededor d e l asta 

esfenoidal del ventrículo l a t e r a l , en l a vecindad de l o s 

nádeos l e n t i c u l a r e s y en e l cortex hipocámpico. 

Más hacia atrás, ex i s t e n encima de l o s núcleos rojos 



y principalmente en l o s l o cus Nlger donde se encuentran algu 

nos nodulos y algunas p e r i v a s c u l a r i t i s . 

Estas mismas lesiones existen en l a calota peduncular 

en forma de p e r i v a s c u l a r i t i s y micronddulos en los núcleos 

pri n c i p a l e s del I I I , e l núcleo de Edinger Westphal y e l nú­

cleo del IV5 a l lado de una g l i o s i s d i f u s a d el tubérculo 

quatrigésimo i n f e r i o r derecho. 

En e l puente, l a s lesiones son bastante más importan -

tes y se vuelven a encontrar principalmente en los núcleos 

grises del pie.'En l a calota existe una g l i o s i s d i f u s a de 

lo s núcleos grises con algunos nodulos y p e r i v a s c u l a r i t i s 

que están principalmente en e l núcleo de lemniscus l a t e r a l , 

v e n t r a l y do r s a l , en e l núcleo c e n t r a l d el puente, en e l 

núcleo parabranquial mediano y en e l núcleo tegmental l a t e ­

ro - v e n t r a l . 



Galota bulbar. 'Coloracidn a l C r e s i l v i o l e t a . 
Aumentosí x 190. Nodulo inflamatorio con a l ­
gunas neuronofagias. 

FIGURA N2 2: Núcleo dentado Izquierdo. Coloración a l C r e s i l 
v i o l e t a . Aumentos; x 190. P e r i v a s c u l a r i t i s f o r 
mada por l i n f o c i t o s y nodulo i n f l a m a t o r i o . 
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En e l bulbo, dichas lesiones logran su máxina intensidad 
y c a s i todos los ndcleos de ori¡^n de l o s nervios craneales 
se h a l l a n interesados. En e l bulbo superior, l a s lesiones 
predominan en e l núcleo arqueado, e l núcleo coclear v e n t r a l , 
e l núcleo v e s t i b u l a r e s p i n a l , e l núcleo praepositus del b u l ­
bo, l o s núcleos d e l rafe y e l núcleo ambiguo. En e l bulbo 
mediano los núcleos más perjudicados son e l núcleo ambiguo, 
e l núcleo dorsal motor del X, e l núcleo del hipogloso, l e s 
núcleos cunatus l a t e r a l y g r a c i l i s , e l núcleo del tractus 
espinal del V y e l núcleo c e n t r a l d e l bulbo. Las o l i v a s i n ­
f e r i o r e s y l a s o l i v a s accesorias se h a l l a n deshabitadas en 
todos l o s ni v e l e s y son e l centro de una g l i o s i s d i f u s a he­
cha de mi c r o g l i a hipertrófica y de algunos nodulos. En e l 
bulbo i n f e r i o r , l o s núcleos más lesionadas son e l núcleo su-
praespinal, e l núcleo retroambiguo, e l núcleo g r a c i l i s , e l 
núcleo del tractus espinal del V y e l núcleo c e n t r a l del bulbo. 

En e l cerebelo algunas p e r i v a s c u l a r i t i s se h a l l a n d i s e ­
minadas en e l álbum, pero son los núcleos dentados lo s que 
se h a l l a n más perjudicados con una deshalritacidn i B u r o n a l , a l 
gunos nodulos y algunas neuronofagias. Las lesiones predomi­
nan claramente en e l lado izquerdo donde es observada una 
di s c r e t a desmielinización de l a substancia blanca que rodea 
e l núcleo dentado. Se encuentra además, una rarefacción de l a 
capa de los granos y algunos focos de a s t r o c i t o s i s con depó­
s i t o s e xtracelulares de hemosiderina en l a capa, molecular, 

b) los pequeños re;landecimientos necrdticos, se h a l l a n 
disen^nados en l o s hemisferios, predominando en l o s polos f r o n 
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t a l e s y o c c i p i t a l e s y en l o s núcleos gr i s e s de l a base y su 
vecindad. 

En e l polo f r o n t a l derecho, a l n i v e l d e l E.2, existe un 
pequeño reblarúecimiento l i n e a l co r t i c o - s u b c o r t i c a l a l r e d e i c r 
de um hemoirragia. En e l polo o c c i p i t a l derecho existe focos 
de espongiosis con algunos cuerpos granulosos, con predominio 
en l a substancia blanca y a l lado de los vasos. En l a substan 
c i a blanca c o o i p i t a l , en lo s dos lados, varios reblandecimien 
tos. necróticos se encuentran en l o s alrededores del asta ven 
t r i c u l a r donde esd-Ste una hemorragia. 

Las leptoireninges de l o s polos f r o n t a l e s y o c c i p i t a l e s 
se h a l l a n engrosadas y presentan algunos hematíes, algunos 
cuerpos granulosos cargados de hemosiderina, i n f i l t r a d o s his 
t i o c i t a r i o s , más importantes alrededor de l o s vasos y una pro 
l i f e r a c i d n fibroblástica. 

En e l núcleo caudal derecho, se encuentran v a r i o s reblan 
decimiehtos necróticos a s i como en l a substancia blanca nno 
le rodea y en l a capsula i n t e r n a . 

En e l palidum derecho e x i s t e un reblandecimiento necróti 
co alrededor del c u a l , han sido observados algunos depósitos 
calcáreos ex t r a - c e l u l a r e s . 

i n todos los cortes examinados, existe un espacio p e r i -
vascular que en algunos lugares, contiene cuerpos granulosos 
feargados de hemosiderina. E x i s t e además una d i s c r e t a arteí/io. 
l o e s c l e r o s i s y vasostasis d i f u s a con algunas hemorragias? 
pedátlcas. 

Én l a medula no se señala nirvana lesión. 
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FIGURÁ Ng 3s Pallidum derecho. Coloración a l a hemateina-
eosina. Aumentos; x 190. Reblandecimiento ne 
erótico. 

FIGURA m j.i Substancia blanca o c c i p i t a l . Coloración a l a 
hemateina-eosina. Aumentos; x 75s Poco necrótico 
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EM COITCLUSIOH; Dicho examen poi» en evidencia: 

1) Lesiones i n f l a m t o r i a s nodulares y per i vasculares en l a s 
zonas ganglioiaares del tronco cerebral. 

2) Reblarñ ecimientos necróticos diseminados en los hemisferios. 
Accesoriamente una d i s c r e t a a r t e r i o l o - e s c l e r o s i s d i f u s a e l 
lado de una vasostasiss 

EN RESUMN; 

Nos hallamos ante una afección esporádica, en un sujeto 
de 56 años de edad, que habitaba en un pueblo de l a costa Ñor 
manda, l o s hechos clínicos más característicos, son l a evolu 
ción subaguda y progresiva de un síndrome de tronco cerebral 
con lesión de varios nervios craneales, principalmente d el 
Z motor con c r i s i s de a s f i x i a y transtornos de l a fonación 
que recuerdan e l síndrome de Ríe ge 1 y más discretamente l e ­
siones del I I I j d e l IV, y de l V i l , asi como un síndrome cere-
beloso, a l lado de un adelgazamiento b r u t a l , s i n f i e b r e n i 
alteraciones de l a s constantes biológicas, n i en l a sangre n i 
en e l l i q u i d o cefalorraquídeo. Los aspectos histológicos más 
importantes son l a s lesiones i n f l a m a t o r i a s , muy nodulares y 
estrictamente polioclásticas que se encuentran en e l tronco 
cerebral y, en segundo plano, tanto por e l rxámero como por e l 
taicaño, los pequeños focos necróticos diseminados por l o s he­
misféricos. En aingdn momento, dichas lesiones coexisten en 
una misma localización. Además hemos de notar l a ausencia 
de lesiones mlelínicas y de inc l u s i o n e s intranucleares o i n -



tracitoplásroic as. 



FIGURA NS 3i Substancia blanca o c c i p i t a l . Coloración a l t r i ­
crómico de Masson. Aumentos s x 190. Foco de es­
pongiosis. 

FIGURA NS 5? Pallidum derecho. Coloración a l a hemateina-
eosina. Aumentoss x 480. Depósito calcáreo ex 
t r a c e l u l a r . 



C A P I T U L O V 

COIJBNTARIO Y DISCUSIÓN 

Diagnostio diferencial» 
Lo primero que vemos en e l estudio de nuestros casos es 

l a laguna importante existente, debida a la ausencia de inves 
tigaciones biológicas que nos conduzcan a l a posible e t i o l o ­
gía vírica de l a enfermedad. Debido a e l l o , deberemos d i f e r e n 
c i a r y c l a s i f i c a r nuestros casos sobre l a base del cuadro clí 
nico e histopatológíco con todas l a s i n s u f i c i e n c i a s que e l l o 
comporta. 

Gomo ya hemos indicado en l a introducción, creemos que 
estos casos entran en e l grupo de l a s e n c e f a l i t i s p r i m i t i v a s , 
llamadas esporádicas con una evolución subaguda, acercándose, 
considerablemente a l a s IB.nencefalitis nodulares de ,las cuales 
constituirían una forma atípica, parecida a l a s observaciones 
publicadas porlizu^ca en e l Japón y que podríamos llamar ence­
f a l i t i s d e l tronco c e r e b r a l , con lesiones hemisfóricas en e l 
caso ns 2 que pueden ser consideradas como•consecuencia do un 
proceso anóxico, producido probablemeilte por los transtornos 
laríngeos que presentaba e l enfermo. "Daremos l a s razones de 
e l l o más tarde, ya que por e l momento, nos es necesario demos 
t r a r que se t r a t a de una e n c e f a l i t i s p r i m i t i v a . 

Hemos v i s t o en l a parte histórica l a s d i f i c u l t a d e s que 
e x i s t i e r o n en e l s i g l o pasado para d i f e r e n c i a l a s le s i o n e s 
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ne eróticas de origen isquémico de l a s de origen inf larra t o r i o . 
De t a l manera, que en l a primera parte de nuestro s i g l o se 
interpretaba aiin l a inflamación como " l a suma de todas las 
reacciones l o c a l e s d e l t e j i d o conjuntivo" (Fisclier-Wasells, 
1 9 2 4 ) . Dicha interpretación se basaba sobre e l hecho que, a l 
lado de l a reacción i n f l a m a t o r i a producida por l a agresión 
de cierto s factores exógsnes, existía una producía por l a s 
necrosis t i s u l a r e s (Ivan Bertrand, 1 9 2 3 ) . 

Huchas veces, delante de una lesión in f l a m a t o r i a d e l sis 
tema nervioso, es difícil saber s i nos hallamos delante de 
una inflamación sintomática secundaria o delante de una eio.<^^~ 

f a l i t i s . Pero dicha d i f i c u l t a d no es l a más corriente y, en 
general, hay que tener en cuaita l a poca intensidad de l a s a l ­
teraciones parenquimatosas a l lado de una importante reacción 
in f l a m a t o r i a . S i n querer entrar en l a polámica sobre l o s l i m i 
t es de aplicación del nombre de " e n c e f a l i t i s " de una manera 
práctica, aceptaremos en su sentido más amplio l a definición 
dada por P. Lhermitte e incluiremos en l a e n c e f a l i t i s l a "I-PP/^ 

ción i n f l a m a t o r i a p r i m r i a que es l a expresión morfológica de 
una reacción más o nBnos compleja d e l organismo cuyos factores 
detennimntes comprenden siempre un elemento biológico exóge-
no". ¿Podemos hacer entrar nuestro caso en dicha definición?. 
Las lesiones marcadas y e l e c t i v a s d e l tronco cerebral podían 
hacernos pensar, en razón de l a edad de l o s enfermos, en un 
accidente vascular interesando l a s a r t e r i a s del tronco cere­
b r a l , con e l agravante de que f a l t a b a l a alteración d e l esta­
do general y los signos humorales propios a l a s enfermedades 
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inflamatorias En e l caso número dos., exis te,además de l a s 
lesiones ne oráticas hemisféricas que jra hemos señalado, una 
discreta a r t e r i o l o - e s c l e r o s i s . S i n embargo, e l enfermo no pre 
sentaba, de hecho, e l cuadro clínico propio de l o s accidentes 
vasculares del tronco cerebral y, además, desde e l punto de 
v i s t a histopatológico, l a predominancia de l a s lesiones i n ­
flamatorias sobre l a s lesiones neeróticas y sus l o c a l i z a c i o n e s 
deferentes hacen poco probable que l a s lesiones inflamatorias 
sean secundarias a una alteración d.e l o s t e j i d o s . 

La veriflación anatómica ha demostrado que no existían 
tumores del tronco c e r e b r a l , pero ex i s t e n neuropatías ligadas 
a tumores, principalmente a carcinomas que pueden presentar­
se bajo l a forma de una e n c e f a l i t i s . 

En una revisión de l a l i t e r a t u r a , Dorothy S, Russell 
fijó l a s características de dichas neuropatías: se tirata de 
lesiones ínflarratorías que se combinan con p e r i v a s c u l a r i t i s , 
con degeneraciones neuronales v- con nodulos de micrologia h i ­
pertrófica, situándose con mayor frecuencia en l a substancia 
g r i s del tronco cerebral y de l a médula. 

Ningún v i r u s ha sido descubierto en dichos casos y e l 
carcicoma de origen con gran frecuencia es bronquial. 

En nuestros enfermos, no se ba descubierto ningún signo 
clínico o radiológico de carcicoma v i s c e r a , l o cual tampoco 
ha sido encontrado en l a autopsia. 

Aunque no entra del todo en esta parte, hablaremos de 
l a s e n c e f a l i t i s pseudo-tumolares de Dereux, en l a s cuales se 
piensa ante un ceso, que, clínicamente ha sido etiquetado 
como tumor probable del tronco cerebral y cuya h i s t o p a t o l o g i a 
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ha demostrado que se trataba de una e n c e f a l i t i s . En l a clínica 
de dichas e n c e f a l i t i s , l o más sobresaliente es l a hipertensión 
int r a c r a n e a l a l lado de signos focales diversos y en algunas 
ocasiones miíltiples. Puede ser aguda o subaguda. Ahora bien, 
nuestros enfeimos nunca han presentado ningún signo subjetivo 
de hipertensión i n t r a c r a n e a l . Existen casos excepcionales en 
donde los signos focales pueden predominar y en dicho caso se 
tr a t a c a s i siempre de tr o m b o f l e b i t i s cerebrales con lesiones 
inflamatorias y hemorrágicas l o c a l i z a d a s (Riser 1952, y Je-
quier 1953)» pero en diciios casos su evolución es siempre agu 
da. 

E l síndrome hemodinámico más completo con sus reacciones 
serosas, con un esbozo de reacción g l i a l , puede encontrarse 
en e l curso de intoxicaciones exógenas que r e a l i z a n un cuadro 
l e s i o n a l de tipo serohemorrágico y seroso descrito por Jacob 
(194-8). Entre e l l a s existe l a intoxicación arsénica! que aso­
c i a dicho cuadro junto con necrosis parenquimatosas (Rusell) 
a! i g u a l que en l a s intoxicaciones por el plomo, l a s sulfami­
das, etc. e t c . 

Por l a ausencia de antecedentes, l a l a r g a evolución, l a 
ausencia de estigmas propios a cada intoxicación y l a ausen -
c i a de dicho componente edematoso y hemorrágico tan importan­
te nos prohibe pensar en una intoxicación como etiología de 
nuestros casos." 
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En e l lirmi-te entre l a s erxcefalop8,tias y l a s e n c e f a l i t i s 
se encuentran l a s ne uro-intoxicaciones de origen microbiano 
en donde l a agresión encefálica es e l resultado de l a fijación 
neuronal de una toxina microbianas se tintará de exotoxinas, 
en e l caso d e l botulismo, l a d i f t e r i a o e l tétanos y, de en-
dotoxinas, en e l caso de l a s ferina.. Las hemos citado aq.ui, 
a causa de l a vul n e r a b i l i d a d del tronco cerebral ante estas 
toxinas pero nada en nuestros casos recuerda e l cuadro clíni­
co de l a s lesiones que producen. 

Eliminaremos de l a discusión l a s e n c e f a l i t i s purulentas 
que están l e j o s de lo que nos ocupa, a s i como l a s meningoen-
c e f a l i t i s subagudas j crónicas (tuberculosis y sífilis ) pa,ra 
pasar a l a s e n c e f a l i t i s secundarias o post-infecciosas que 
presentan cinco tipos lesiónales bien d e f i n i d o s , pudiendo ha­
ber s i n embargo, formas intermedias entre e l l o s . Hay que d i s ­
t i n g u i r un t i p o hemorrágico o síndrome maligno (Alajouanine y 
c o l . 1 9 3 8 ) , llanBdo también, purpura cerebral de Schmidt; un 
tipo seroso y sero-hemorráglco que corresponde a l o s casos de 
Strumpell, Leichtenstern, Baker, Hurst, Adams y c o l . etc? un 
tipo nodular g l l a l descrito en l a s r i c k e t t i o s i s sobre todo en 
e l t i f u s exantemático; un ti p o p l u r i f o c a l metastátlco propio 
de l a s p a r a s i t o s i s de l a s b a c t e r i o s i s y cuyo t i p o es l a enfer­
medad de Osler y, finalmente, un t i p o porivenoso que corres­
ponde a l a l e u c o e n c e f a l i t i s perivenosa y comprende todas l a s 
e n c e f a l i t i s post-vaccinales, post-eruptivas, p o s t - g r i p a l e s j e t c ^ -

De todos estos tipos solamente consideraremos e l t i p o no 
dular g l i a l y e l tip o p l u r i f o c a l metastátlco ya que nuestros 
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casos, debe hacernos pensar en l a s r i c k e t t s i o s i s , pero, s i n 
poder asegurarlo ante l a ausencia de pruebas biológicas , 
creemos que esta evolución pro¿5resiva, de varios nasos s i n 
f i e b r e y s i n alteraciones de l a s constantes sanguíneas y d e l 
líquido cefalorraquídeo van contra esta hipótesis. Además, a 
pesar de l a s lesiones nodulares y de l a vulner a b i l i d a d d e l 
tronco cerebral en l a s r l c k e t t i o s i s , l o s nodulos no presentan 
ninguna relación p a r t i c u l a r con los vasos que por otra parte 
tienen un endotelio normal y no presentan trombosis. 

E l aspecto diseminado de los nodulos inf l a m a t o r i o s , l a 
participación de los elementos sanguíneos en su estructura y 
l a s pequeñas lesiones mecróticas podrían llevarnos a hacer 
e l diagnóstico de e n c e f a l i t i s metaetática sobre todo a aque­
l l a que aparece en l a enfermedad de Osler, pero en este caso 
además de los argumentos eicpuestos para l a s r i c k e t t s i o s i s 
pensamos que l a estructura de l a s lesiones no corresponde a 
los micronodulos de l a e n c e f a l i t i s metastática. 

Dentro de l a s e n c e f a l i t i s p r i m i t i v a s , e l primero grupo 
que nos i n t e r e s a es e l grupo IV de Spatz, es d e c i r , e l grupo 
de e n c e f a l i t i s p l u r i f o c a l e s qie producen les i o n e s gangliona-
res y que predominan en e l tronco c e r e b r a l . En este '/rupo en 
contramos l a r a b i a , cuyo diagnóstico es altamente improbable, 
tanto desde e l pujito de v i s t a clínico, como desde e l punto de 
v i s t a histopatológico. 

Lo mismo ocurre con l a p o l i o m e l i t i s . No e x i s t e n casos 
subagudos o crónicos de enfermedad de Heine-Medin y además, 
l a s necrosis son muy raras en esta enfermedad, dependiendo 
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principálmente de l o s transtornos de origen anóxico estudia­
dos en l a x)oliomelitis por Alajouanine y c o l . (1952), Steeg-
iran y Davis (1950) y, Siimna (1962). Muy recientemente, Kornyey 
ha publicado un caso con estas lesiones. 

Los autores británicos han i n s i s t i d o sobre l a p o s i b i l i ­
dad que l a e n c e f a l i t i s del tronco c e r e b r a l sea una forma de 
l a encefalitis''letárgica a causa de l a s secuelas que en a l ­
gunos casos_correspondían.a. l a s enfermedades de Yon Ecónomo. 
Pero a l r e v i s a r l a s formas clínicas de evolucidn p r o l o n ^ d a 
de dicha enfermedad solo hemos encontrado unas pocas obser­
vaciones con signos cerebelosos y bulbares (Lelbecke y Van 
Bogaert) y (Ribaud y col 1927)» Además, l a s necrosis son ex 
cepcionales en esta enfermedad. 

Del grupo de l a s p a n e n c e f a l i t i s i s a v i r u s , es l a ence­
f a l i t i s japonesa B l a que se acerca más anuestro caso número 
2, a causa de los nodulos g l i a l e s , de l a topografía, de los 
focos necróticos y de lo s depósitos calcáreos. Pero, clínica 
mente, l a forma bulbar es excepcional y presenta, cuando exis 
t e , una evolución aguda. En cuanto a l a s formas prolongadas 
de l a enfermedad, no corresponden a l cuadro clínico de nues­
tro s enfermos. Además, e l carácter estrióticamente poliocláe 
t i c o no se observa en l a e n c e f a l i t i s japonesa B. 

Por e l contrario,,, en l a s e n c e f a l i t i s producidas por l a s 
garrapatas l a frecuencia de l a s forma crónico-progresivas es 
considerable, siendo también muy numerosas l a s formas con 
lesiones del tronco c e r e b r a l . E l cuadro clínico que se obser­
va en e l l o o p i n g - i l l se te.lia muy próximo d e l que hemos des-
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o r i t o por l a e n c e f a l i t i s del tronco cerebral. Pero desde e l 
punto de v i s t a l e s i o n a l no encontramos en nuestro caso n2 

2 , l a s lesiones de l a s células de. Purpinje l o que justamente 
l a d i f e r e n c i a de l a p o l i o m i e l i t i s . Además, l a s lesiones nau-
ronales degenerativas que se h a l l a n en un primer plano en l a s 
e n c e f a l i t i s producidas por l a s ^ r r a p a t a s , se h a l l a n ausentes 
en nuestro caso ns 2 y son moderadas en nuestro caso n2 1 . 

Tampoco encontramos lesiones medulares en nuestro caso n2 2 , 

hecho constante en l a s e n c e f a l i t i s producidas por l a s garra­
patas, Finalmente, dichas e n c e f a l i t i s son esencialmente e p i ­
démicas, y hasta l a fecha, no ha sido señalada ninguna e p i ­
demia de este tipo en Francia, n i han aparecido nuevos casos 
en l a vecindad de l o s enfermos. 

También producen lesiones en e l tronco cerebral, l a s 
uveoneuraxitis víricas primarias (Hartemann, K i s s e l y Schmitd, 
1 9 6 3 ) 5 y en p a r t i c u l a r l a enfermedad de Behcet que es una 
uveoneuraxitis de virus conocido. Se t r a t a de una e n c e f a l i t i s 
d e l tronco cerebral en e l curso de una enfermedad crónica y 
recidivante en l a cual l a s lesiones hipotálamicas y del tr o n 
co cerebral son constantes y algunas veces únicas (Alajouanine 
y c o l . 1 9 6 1 ) . Las lesiones son focales y d i f u s a s : l a s l e s i o ­
nes difusas son de ti p o l i f o n c i t a r i o p e r i v a s c u l a r , m i c r o g l i a l 
difuso y a s t r o c i t a r i o i l a s lesiones neuronales son d i s c r e t a s . 
Las lesiones focales están formadas por pequeños focos 
de necrosis con cuerpos granulosos y a s t r o c i t o s diseminados 
en l a substancia blanca y g r i s . S i n embargo, en nuestros en­
fermos no existen antecedentes de u v e i t i s , que son constantes 
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en l a enfermedad de Behcet y l a s lesiones inflamatorias son 
del t i p o nodular y predominan sobre l a s lesiones necrdtioas, 
mientras que en l a s uveo-neuraxitis ocurre l o contrario. 

Creemos que nuestros casos entran perfectamente dentro 
del grupo de e n c e f a l i t i s esporádicas a l a s que Krucke y Hayma 
ker denominan e n c e f a l i t i s con incl u s i o n e s . 

Como hemos v i s t o , se tra t a de una e n c e f a l i t i s p r i m i t i a, 
esporádica, con evolución subaguda y progresiva, con pocas 
alteraciones del l i q u i d o cefalorraquídeo y con lesiones basa 
Íes-caudales (gmpo B de Peters y Struck) de tipo inflamato­
r i o nodular situadas solamente en l a substancia g r i s . Todo 
e l l o nos conduce a pensar en l a p a n e n c e f a l i t i s de Pette y 
Dorirg o 

Contra dicha hipótesis, tenemos l a ausencia de i n c l u s i o 
nes intranucleares, l a presencia de focos necróticos con de 
pósitos calcáreos (caso n? 2) l a ausencia de lesiones c o r t i ­
cales, l a ausencia de lesiones inflamatorias en l a substan­
c i a blanca y principalmente e l cuadro clínico que no repro­
duce en nada a l que observamos en l a s p a n e n c e f a l i t i s i s de 
Pette y Doring. 

Krucke y Haymaker dan gran importancia..:ásla presencia 
de inclusiones intranucleares para i n c l u i r una e n c e f a l i t i s 
en dicho grupo de enfermedades, pero debemos tener en cuenta 
que es precisamente en l o s casos reunidos bajo e l nombre de 
pa n e n c e f a l i t i s de Pette y Doring en donde l a s inclusiones 
f a l t a n , l a mayoría de l a s veces, y que l o s casos (7) en don­
de e x i s t e n , han sido publicados recientemente de t a l manera 
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que en su memoria de 1959 sobre l a s e n c e f a l i t i s cPn i n c l u s i o 
nes Haymaker no incluye dichas panencefalitis en e l grupo 
que describe. 

En cuanto a l o s focos necróticos, no somos nos tiros los 
primeros en observar su presencia en estas e n c e f a l i t i s ya que 
los encontramos en l a s observaciones de los autores que más 
han contribuido a l esclarecimiento de l a naturaleza de dicha 
enfermedad (Zander, Hasenjager y Lenzj Kornyey, Honhofff 
Kalm; Kersting? Amler y Colmant, e t c . . ) Además, hemos v i s t o 
en e l capítulo I I l a s formas intermedias entre l a s diferentes 
entidades mórbidas descritas en este grupo siendo e l caso más 
s i g n i f i c a t i v o e l de Michaux, Lapresle y Kouperhik, en donde 
se combinan l o s tres tipos de lesiones que se h a l l a n en e l 
primer plano en cada una de l a s formas de l a s citadas ence­
f a l i t i s o 

También hemos v i s t o que los depósitos calcáreos han sido 
descritos en otras e n c e f a l i t i s que se consideran como encefa 
l i t i s esporádicas (Crawfor y Robinson, Marie y l y o n ) . Nues­
tros casos constituirían, pues, una forma atípica de una en­
c e f a l i t i s esporádica de evolución subaguda y progresiva, muy 
próxima del punto de v i s t a l e s i o n a l de l a forma d e s c r i t a por 
Pette y Doring en 1939. 
Posible patogenia de los focos necróticos; 

La presencia de focos necróticos en lo s hemisferios (ca­
so n2 2), no elimina e l diagnóstico de p a n e n c e f a l i t i s subagu 
da progresiva, pero plantea e l problema de l a significación 
de dichas necrosis. 
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La e s t r i c t a separación de l a s lesiones inflamatorias y 
de l a s lesiones neeróticas, nos i n d i c a que l a alteración t i -
s ular no es una consecuencia d i r e c t a del proceso inflamatorio 
y. en nuestro caso, dos hipótesis pueden e x p l i c a r l a . 

Por una parte, l a hipótesis de Jacoh sohre l a amhivalen 
ola reactiva del t e j i d o según l a cual " l o s procesos i n f e c c i o 
sos pueden d e s a r r o l l a r s e ; en un caso, en e l sentido de una 
alteración t i s u l a r del t i p o del complejo de Wernicke? en 
otro caso, en e l sentido de los procesos inflamatorios cróni 
eos o de l a s angiopatias post-encefalíticas con transtornos 
c i r c u l a t o r i o s secundarios". Será necesario, pues, tener en 
cuenta e l sindrome hermodinámico que acompaña a l a inflamación 
y que según su importancia modificará e l cuadro histopatoló-
gico de l a enfermedad. La importancia de l o s factores hemodi 
námicos que acompañan a l a e n c e f a l i t i s es señalado por Kornyey, 
e l cual ha publicado un caso de p o l i o m i e l i t i s con re erosis 
de origen vasculo-anóxico? Tariska ha publicado varios casos 
de panencefalitis con necrosis e t c . . l a localización de d i ­
chas necrosis de origen vascular-anóxico, se bailaría en l a 
fr o n t e r a de dos t e r r i t o r i o s vasculares. Pues bien, en nuestro 
caso, dicho mecanismo es posible ya que l a s lesiones se s i t u a r 
en e l núcleo caudal, pallidum, cortex f r o n t a l y substancia 
blanca o c c i p i t a l . 

La segunda hipótesis sería que dichas lesiones no tengan 
nada que ver con e l proceso i n f lana t o r i o y sean debidas a l a 
anoxia provocada por l a s c r i s i s de disnea i n s p i r a t o r i a qjie 
nuestro segundo enfermo sufría a causa de su d i p l e g i a larín­
gea. E l enfermo fué traqueotomizado y murió finalmente en un 
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cuadro de cianosis. Hurs-t, en 19415 y? Morrison, en 1946, de 
mostraron, en efecto, que despue's de hipoxias l i g e r a s o r e ­
petidas, l a s lesiones ne eróticas predominan en l o s nádeos 
grises básales y en l a substancia blanca y Greenfield ha 
publicado una observación de Parkinsonismo post-encefalítico 
con espasmos laríngeos, donde junto a lesiones post-encefa-
líticas típicas, se encontraban reblanceclmientos y c i c a t r i ­
ces glio-inesodermales localizadas en e l núcleo caudal, e l 
putamen y e l pallidum. Pensamos que en nuestro enferToio con­
viene retener esta última hipótesis, a causa de l a l o c a l i z a ­
ción diferente a l a s lesiones neeróticas y de l a s lesiones 
inflamatorias y de l a situación de l a s necrosis en l a s zonas 
vulnerables por las- hipoxias l i g a r a s o repetidas, según Hurst 
y Morrison, y, s i n poner con e l l o en duda l a va l i d e z de otros 
mecanismos en casos d i f e r e n t e s . 

l a localización de l a s lesiones en e l tronco cerebral 
ha sido publicada en varias ocasiones en l a p a n e n c e f a l i t i s 
nodular, principalmente, en l a e n c e f a l i t i s progresiva hiper-
quinetica subaguda de los Búlgaros, pero nunca con un cuadro 
clínico de e n c e f a l i t i s del tronco c e r e b r a l que nuestros casos 
reporducen tanto por l a evolución como por l a semiología clí­
nica y paraclínica (l.C.R. y E.E.G.) que coincide con l o s 
casos de l i z u k a . Desde el punto de v i s t a histopatológico l a s 
diferencias con dichos casos son mínimas y. conciernen solamen 
te a l a s lesiones mielínicas de l o s casos de l i z u k a , que ól 
mismo ha c a l i f i c a d o , por o t r a parte, de degeneraciones secun-
da,rias y a l a s d i f e r e n c i a s de d e t a l l e sobre l a localización 
de l a s lesiones. 
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Nosotros proponemos i n c l u i r nuestros casos, con los de 
l i z u k a en e l grupo de pa n e n c e f a l i t i s progresivas subagudas 
entre l a s cuales constituirían una forma atípica, no sólo 
por e l cuadro clínico que nos recuerda e l de l a e n c e f a l i t i s 
del tronco cerebral, sino también, por l a localizacién el e c ­
t i v a de l a s lesiones en l a substancia g r i s del tronco cere­
b r a l , ya que pensamos que debemos a t r i b u i r l a s lesiones ne-
crdticas hemisféricas de nuestro caso n2 2 a l a s c r i s i s repe 
ti d a s de anoxia debidas a l a d i p l e g i a laríngea que presenta­
ba nuestro enfermo. 

Proponemos también llamar a dicha forma atípica " p o l i o -
e n c e f a l i t i s subaguda progresiva del tronco c e r e b r a l . " 



C O l l T C L U S I O N E S 

1) Las p o l i o e n c e f a l i t i s i s subagudas del tronco cerebral cons 
t i t u y e n una realidad clínica y e v o l u t i v a caracterizada por? 

a) Una evolución subaguda y progresiva que puede durar has 
ta un año o más y que, a veces, puede verse entrecorta 
da por remisiones p a r c i a l e s y recaídas. 

b) Un comienzo brusco que puede i r precedido por un eplso 
dio infeccioso y unos pródromos constituidos por cefa­
l e a s , malestar y dolores musculares, 

c) E l cuadro clínico no se completa hasta ocho días después 
del comienzo de l a enfermedad, 

d) Los primeros síntomas son, por orden de frecuencia, 
los vértigos, l o s vómitos, l a somnolencia, los t r a n s ­
tornos del e q u i l i b r i o , e l nistagmus, l a s d l s a r t r i a s , 
los transtornos de l a motilidad ocular, sobre todo, l a 
d l p l o p i a y un estado s u b f e r i l , 

e) En e l periodo de estado, e l cuadro clínico se va comple 
tañí o progresivamente con parálisis múltiples de l o s 
nervios craneales producidas por lesiones de sus núcleos 

• de origen en e l tronco cerebral. 

f ) Los pares craneales más afectados son, por orden de 
frecuencias e l V I I I , e l V motor, e l V I I , e l I I I , e l IV, 
e l X, e l X I I , e l IV y e l XI, teniendo en cuenta, que 
pueden producirse múltiples combinaciones en l a s pará­
l i s i s de dichos nervios con l a consiguiente diversidad 
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de cuadros clínicos d i s t i n t o s para cada enfermo. Se ten ob­
servado preferencia regionales por uno u otro síntoma como 
es e l caso d e l vértigo epidémico muy extendido en l o s paises 
escandinavos o 

g) Pueden producirse también lesiones de l a s v i a s nerviosas que 
atraviesan e l tronco c e r e b r a l . Por orden de frecuencia dichas 
lesiones afectan l a s vías cerebelosas, piramidales y s e n s i t l 
vas pudiendo causar a veces un sindrome p s i c o - s e n s o r i a l con 
alucinaciones sobre l a nocién d e l espacio y d e l esquema cor­
p o r a l . 

h) Exceptuando e l adelgazamiento b r u t a l que se observa en estos 
enfermos, e l estado general se encuenta poco afectado, vién­
dose modificado tan sólo y aún con poca frecuencia, por l i ­
geros aumentos de l a temperatura, 

i ) La mayoría de l a s veces, no exi s t e n modificaciones de l a s 
constantes biológicas sanguíneas, n i del líquido c e f a l o r r a ­
quídeo. Cuando e x i s i s n en este último, consisten en un discre 
to aumento de l a s proteínas y de l a s células y en una curva 
c o l o i d a l de t i p o p a r a l i t i c o . 

o) Las modificaciones d e l electroencefalograma también son muy 
dis c r e t a s cuando exis t e n , y consisten en una l e n t i t u d de l o s 
trazados, más raramente, en una d i s r i t m i a y, más raramente 

aún, en una hipersincronizaoión. Nunca se han observado a s i ­
metrías o modificaciones f o c a l e s . 

k) Ante e l cuadro clínico y l a evolución de dichas p o l i o e n c e f a l i 

o 
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t i s se piensa siempre en un tumor del tronco ce r e b r a l y, 
en p a r t i c u l a r , en una gliomatosis del tronco cerebral per­
ro so di f e r e n c i a n de l a s primeras porque en aquellas no 
se encuentran nunca modificaciones de tamaño o de s i t u a ­
ción del tronco cerebral cuando se observa mediante expío 
raciones radiológicas con medios de contraste. Se d i f e ­
rencian también por e l pronóstico pero de e l l o hablaremos 
en otro apartado. 

2) La etiología de dichas p o l i o e n c e f a l i t i s puede ser muy d i ­
versa y podemos ya d i f e r e n c i a r l a s formas secundarias debidas a 
enfermedades infeccionas conocidas (sífilis, fi e b r e t i f o i d e a , 
d i f t e r i a , etc.) o debidas a infecciones v i r i c a s conocidas 
(herpes, e n c e f a l i t i s japonesa B, gripe, etc.) de otras f o r -
msd clinicamente p r i m i t i v a s producidas por un v i r u s neutropo 
desconocido. 

3) E l pronóstico de l a enfermedad es muy benigno pues c a s i 
todos les casos curan en un plazo más o menos largo de tiempo, 
pero hay que señalar, s i n embargo, que pueden dejar secuelas 
del t i p o de una r i g i d e z de t i p o extrapiramidal, un temblor par 
kinsoniano, o bien, un sindrome asténico acompañado de signos 
de depresión y de angustia y de signos hipocóndricos. F i n a l ­
mente, exi s t e n l o s casos de l i z u k a y nuestros casos en l o s que 
l a evolución fuá f a t a l . 

4) A causa de l a Ibsnignidad de l a enfermedad son muy raras l a s 
v e r i f i c a c i o n e s anatómicas, siendo nuestras observaciones junto 
con l a s de l i z u k a , 3os únicos casos de etiología desconocida 
con documentación anatomo-patológica. 
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5) E l examen histopatolágico nos ha revelado que se t r a t a de 
p o l i o e n c e f a l i t i s nodulares l o c a l i z a d a s de manera e l e c t i v a en 
e l tronco c e r e b r a l , con focos necrc5ticos hemisféricos en núes 
t r a observación nS 2. 

6) Creemos que nuestros casos pueden i n c l u i r s e en e l grupo de 
e n c e f a l i t i s esporádicas actuales llaniadas también, e n c e f a l i t i s 
con inclusiones por Krucke y Haymaker. Dentro de este grupo 
nuestros casos estarían muy próximos de l a s p a n e n c e f a l i t i s 
subagudas progresivas, y, en p a r t i c u l a r , de l a p a n e n c e f a l i t i s 
nodular d e s c r i t a por Pette y Doring en 1939. 

7) S i n embargo, creemos que constituyen una forma atípica de 
dichas e n c e f a l i t i s , no sólo por e l cuadro clínico que no r e ­
cuerda en absoluto, l a clínica de l a s p a n e n c e f a l i t i s subagudas 
progresivas, sino también, por e l cuadro histopatológico, sobre 
todo, por l a localización e l e c t i v a en e l tronco cerebral, l a 
ausencia de inclusiones intranucleares, l a ausencia de l e s i o ­
nes de l a substancia blanca y l a presencia de focos necróticos 
con depósitos calcáreos en nuestro caso ns 2. 

8) Por e l cuadro clínico ( c r i s i s de apnea), por l a localización 
de l o s focos necróticos, a gran d i s t a n c i a de l a s lesiones i n -
f l a n a t c r i a s y por su situación en l a s zonas más vulnerables 
por hipoxias l i g e r a s o repetidas, creemos que l a s necrosis he 
misféricas de nuestro caso nS 2 corresponden a lesiones ano-
xicas producidas por l a s c r i s i s paroxísticas de disnea i n s p i ­
r a t o r i a consencuencia de l a d i p l e g i a laríngea de nuestro en­
fermo. 
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9) Hemos v i s t o , pues, que l o s casos de l i z u k a y nuestios casos 
constituyen una forma atípica de l a s p a n e n c e f a l i t i s nodulares 
subagudas y progresivas. Proponemos llamar a dicha formas "Po 
l i o e n c e f a l i t i s subaguda y progresiva del tronco c e r e b r a l " . 
Aunque s i n pruebas v i r o l d g i c a s que l o demuestren, creemos que 
es probable que dichas e n c e f a l i t i s sean producidas por un v i ­
rus neurotrdpo próximo d e l o de lo s v i r u s que se cree son l a 
causa de l a s otras e n c e f a l i t i s esporádicas sibagudas y progre 
s i v a s . Dicho o dichos v i r u s no han sido todavía i d e n t i f i c a d o s 
y hasta que estos llegue nuestras c l a s i f i c a c i o n e s y aproxima­
ciones será siempre p r o v i s i o n a l e s , esperando que algún día 
podamos l l e g a r a su clasificación etiológica y a un tratamien 
to e f i c a z de dichas,enfermedades. 
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LAS POLIOENCEFALITIS SUBAGUDAS DEL TRONCO CEREBRAL 

I N T R O D U C C I Ó N 

Las lesiones infecciosas de las células ganglionares del tronco cerebral han 
dado origen a algunas parálisis de los nervios craneales de evolución subaguda 
y de pronóstico relativamente benigno. Dichas lesiones constituyen lo que 
se ha llamado habitualmente polioencefalitis subaguda y han sido atribuidas 
a causas diversas, tales como, la neumonía, la fiebre tifoidea, la difteria, la 
gripe y sobre todo la sífilis. Esta última enfermedad era considerada como 
la causa principal hasta la última guerra mundial (Charcot y Gombault, 
Dieulafoy, Lamy, Lermoyez y Ramadier, Pauly, etc.), aunque, junto a estas 
polioencefalitis sifilíticas, habían aparecido algunos casos de parálisis primi­
tivas y aisladas de los nervios craneales de evolución subaguda (Wilkinson, 
Dercum, Ricaldoni, Lejonne y Oppert, etc.). Después de 1917, empiezan a 
atribuirse a la encefalitis epidémica los casos abandonados por la sífilis 
(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 sífilis o de la ence­
falitis de von Ecónomo (André Thomas y Schaeffer, André Thomas y Rendu, 
Baldenweck y Decourt, etc.). Dichos enfermos padecían parálisis múltiples 
de los nervios craneales de evolución subaguda y progresiva con recaídas 
frecuentes casi siempre seguidas de curación. Los autores que las descri­
bieron afirman que dichas parálisis podían 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 relación entre todos estos casos y descri­
bieron sus características clínicas 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 
Países Escandinavos (Winther, Pedersen, Moller y Menzelius); en Bulgaria 
(Zaprianov y cois., Nastev y cois., Ontcharova y cois., lontchev, etc.); en 
Rumania (Pollinger y Weidenfeld, Fagon y cois., Draganesco y cois.); en la 
URSS (Bugadov;; en Grecia (Pantazopoulos y cois.); en los Estados Unidos 
(Dreifuss y cois.) y en el Japón (lizuka). 

Algunos de estos autores piensan que se trata de una unidad nosológica 
independiente y caracterizada por los datos clínicos, biológicos y electroence-
falográficos (Delmas-Marsalet, Lafon, Zaprianov y cois., Bickerstaff) y la 
han llamado también romboencefalitís o encefalitis del tronco cerebral. 

Según las publicaciones citadas, vemos que la distribución geográfica es, 
principalmente, europea y que su aparición es más frecuente entre los meses 
comprendidos entre noviembre y febrero. La edad y el sexo de los enfermos 
no constituye una característica de dicha encefalitis, constituyéndolo, en cam­
bio, la evolución. Un episodio infeccioso puede preceder a la enfermedad, los 
pródromos 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 es siempre brusco, y su evolución es progresiva y 



subaguda y, algunas veces, entrecortada por remisiones parciales y recaídas. 
El cuadro clínico no se halla completo hasta los ocho días después del co­
mienzo de los trastornos, y algunas veces hasta ocho semanas más tarde 
(Bickerstaff). 

Los primeros síntomas, 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 vómitos 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 período de estado, el cuadro clínico se va completando progresiva­
mente con parálisis múltiples de los pares craneales, los más afectados por 
el orden de frecuencia el VIII, el V motor, el VII, el III, el IV, el X, el XII, 
el VI y el XI y con lesiones de las vías nerviosas que atraviesan el tronco 
cerebral, por orden de frecuencia: cerebelosas, piramidales y sensitivas (pa­
restesias). Algunas veces, un síndrome psico-sensorial con alucinaciones sobre 
la noción del espacio y del esquema corporal aparecen en esta fase de la 
enfermedad (Ontcharova y cois.). 

La duración de la enfermedad es bastante larga, de un mes a un año, y 
las recaídas son posibles, si bien su recuperación es siempre total salvo 
algunas raras excepciones. 

En algunas ocasiones, aparecen nuevos signos durante la época de re­
gresión, bajo la forma de rigidez del tipo extrapiramidal con temblor parkin-
soniano (Bickerstaff) o bien con un síndrome asténico acompañado de signos 
de depresión y de angustia y signos hipocondríacos (Pedersen, Ontcharova y 
colaboradores). 

Las modificaciones del líquido cefalorraquídeo son, lo más a menudo, 
inexistentes, ausentes o bien poco marcadas; cuando existen, consisten en 
un discreto aumento de las proteínas y de las células y una curva coloidal 
de tipo paralítico. 

Las modificaciones del E. E. G. se manifiestan por la disminución y la 
lentitud de los trazados, y más raramente, por una disritmia y, mucho más 
raramente aún, por una hipersincronización. Generalmente son muy difusas 
y raramente asimétricas. No se han registrado modificaciones focales (ver 
lontchev, 1962.) 

La etiología de dicha enfermedad puede ser muy diversa, pero desde 
ahora, será necesario diferenciar las formas secundarias a enfermedades in­
fecciosas conocidas (sífilis, fiebre tifoidea, difteria, etc.) o, a infecciones ví­
ricas conocidas (herpes, encefalitis japonesa, gripe, etc.) de otras formas 
clínicamente primitivas en las que el virus todavía no ha sido identificado 
(encefalitis letárgicas o simplemente virus neurotropo desconocido). 

En este último grupo etiológico los documentos anatómicos son raros; 
Bickerstaff, después del examen anatómico de uno de sus enfermos no en­
contró más que un edema del tronco cerebral. En 1964, lizuka publicó tres 
casos con caracteres clínicos y anatómicos muy próximos de las observacio­
nes que aquí describimos. En resumen, se trataba de una enfermedad crónica 
(1-5 años) que afectaba a las personas adultas. Los pródromos consistían en 
un aumento de la temperatura con cefaleas, malestar y vómitos. Uno o dos 
meses más tarde aparecían los signos neurológicos de las lesiones del tronco 
cerebral, principalmente del mesencefalo, el puente y el bulbo. La evolución 
era progresiva y lenta con remisiones. En el primer plano del cuadro clínico 



había un síndrome piramidal y un síndrome del tronco cerebral (trastornos 
de la deglución, del lenguaje, hipoacusias, trastornos de la sensibilidad facial 
y oftalmoplejías). El líquido cefalorraquídeo presentaba una pleocitosis y un 
aumento de la albúmina, y la histopatologia mostraba que las lesiones ence-
falíticas quedaban limitadas al tronco cerebral, con una participación me­
nor del mesencéfalo. No se encontraban lesiones en los hemisferios cere­
brales y cerebelosos exceptuando lesiones discretas de la base del lóbulo 
temporal y del asta de Ammon. El síndrome encefalítico estaba caracterizado 
por los nodulos gliales típicos, con perivascularitis junto a una proliferación 
glial difusa con necrosis del parénquima. lizuka diferencia sus casos de las 
encefalitis esporádicas atípicas publicadas hasta ahora y propone llamar a esta 
forma «Encefalitis de tronco cerebral». A continuación expondremos un re­
sumen de nuestros casos. 

O B S E R V A C I Ó N N U M. 1 

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

Mme. Br.... Marguerite, de 46 años de edad, entró en la Salpétriére, 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 diplopía 
aparecida brutalmente al mismo tiempo que vértigos, náuseas y vómitos, así 
como una cefalea moderada. La temperatura se mantenía alrededor de 37'2°-
37'5°, con un pulso de 90 y una tensión arterial de 16/10: Desde hacía dos 
años dicha enferma presentaba una tos rebelde con expectoraciones, a menu­
do purulentas. En enero de 1955, tenía un foco pulmonar que fue tratado con 
«Didromycine y Penicihna». 

Al ingresar en el servicio del doctor Escalier, el 23 de febrero de 1955, se 
constataron, además de los signos precedentes, unos reflejos tendinosos dé­
biles, reflejos cutáneos plantares en flexión y un nistagmus discreto: el fondo 
del ojo era normal. Se practicó una punción lumbar el 25 de febrero, que 
dio los siguientes resultados: Albúmina 0,60 gr/litro, 15 linfocitos por mm', 
cloruros 6,25 gr/litro, glucosa 0,75 gr/litro. La numeración globular del 14 de 
marzo de 1955 daba 5.000.000 de glóbulos rojos, 14.000 glóbulos blancos, con 
el 80 % de poHnucIeares. La numeración globular del 24 de febrero de 1955 
daba 4.960.000 glóbulos rojos y 5.500 glóbulos blancos, con 84 % de polinuclea­
res neutrófilos. 

La astenia era importante y el adelgazamiento era considerable (19 kg en 
dos meses). La diplopía persistía, el nistagmus se acentuaba, sin embargo, 
los vómitos y la cefalea disminuían. A partir del 17 de marzo de 1955, la 
deglución se hizo imposible, los reflejos tendinosos se debilitaron aún más 
y la fuerza muscular de los miembros disminuyó. Un examen del laberinto 
concluyó que se trataba de un síndrome de origen central. 

Cuando la enferma llegó a nuestro servicio de la Salpétriére, el 21 de 
marzo de 1955, tenía una temperatura de 39' C. No presentaba ninguna rigidez 
meníngea, la fuerza muscular se hallaba ligeramente disminuida en el miem­
bro inferior derecho, así como en la mano derecha. Existía una paresia facial 
derecha de origen central, un signo de Barré y una hiperextensibilidad muscu­
lar derecha. No había signo de Babinski ni de Rossolino, pero sí una dis­
minución del cutáneo abdominal inferior derecho. Los reflejos tendinosos eran 



débiles, pero estaban presentes y eran simétricos. La sensibilidad era normal. 
La enferma presentaba un síndrome cerebeloso bilateral muy acusado, con 
parálisis de algunos pares craneales, parálisis de los VI, una ligera paresia 
facial periférica, una lesión de la rama sensitiva del V derecho, la deglución 
era imposible, la enferma guardaba líquido en su boca, pero debía arrojarlo 
(sin paso por la nariz). No existía parálisis del velo del paladar, siendo el 
reflejo por contacto normal. Existía un nistagmus muy importante en todas 
las direcciones de la mirada, vertical, superior y horizontal izquierda, par­
ticularmente. Desviación espontánea del índice 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. Añadimos que 
!as reacciones de B.W. 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 sospechó un abceso de la fosa posterior. El 22 de 
marzo de 1955, la numeración globular nos mostraba 32.400 glóbulos blancos 
con el 90 % de polinucleares, y 4.980.000 glóbulos ropos. En la radiografía 
pulmonar se veía una disminución 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 repartición extendida, simétrica, reaccionando 
a la apertura de los ojos, junto a ritmos beta fronto-rolándicos. En el curso 
de la hiperpnea, en muy pequeño número, se observa una corta salva pa-
roxística de ritmo zeta bilateral. Trazados muy poco anormales, mostrando, 
sin embargo, bajo hiperpnea, raros signos de actividad paroxística de origen 
profundo. 

La enferma fue trasladada a neuro-cirugía el 26 de marzo para practicarle 
una ventriculografia, que no mostró más que una ligera dilatación ventricular. 
La enferma falleció el mismo día. 

Había recibido como tratamiento, del 21 al 26 de marzo, Terramicina en 
perfusión y después en inyecciones intramusculares y tifomicina en suposi­
torios durante los cinco días pasados en nuestro servicio. 

Examen anatómico 

Tumefacción bilateral de la quinta circunvolución temporal. Opacificación 
meníngea en la región protuberancial. No existen lesiones focales claras en 
el examen macroscópico de los cortes; piqueteado vascular en los núcleos 
grises, pequeño colapsus ventricular, principalmente del asta temporal. 

No se observa nada al nivel del cerebelo. 

Examen histológico 

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

Médula: Infiltrados linfocitarios en las meninges y las raíces posteriores. 
Manguitos de perivascularitis en los cordones laterales. Nodulos microgliales 
con focos de necrosis celular en las astas posteriores, pequeños nodulos mi-
croghales, más raros, pero del mismo tipo que en las astas anteriores. 



Bulbo: Lesiones celulares (enfermedad grave y rarefacción neuronal), pro­
liferación microglial difusa, reacción macroglial en el núcleo coclear dor­
sal, los núcleos de los IX, X y XI en menor grado y menos aún en el XII. 
Gliosis sub-apendimaria y voluminosos manguitos de perivascularitis. Las 
fibras intrabulbares de los nervios se hallan fuertemente lesionadas. 

Cerebelo: Lesiones inflamatorias en los núcleos del techo, los núcleos 
dentados, la corteza cerebelosa en pequeñas zonas aisladas principalmente, 
en el flóculos y el nodulo y la región vermiana para-mediana. Grandes infil­
traciones meníngeas. En la corteza, además de los nodulos microgliales en 
arbusto, principalmente en las capas moleculares, se observa una lesión de 
las células de Purkinje, particularmente visible con las impregnaciones ar­
génticas (neuronas mal impregnables, tumefacción axonal) en torpedo y con 
el escarlata (granos lipoides en las células de Purkinje degeneradas, acúmu-
los de granulos en las capas innominadas, depósito de lipoides y de ácidos 
grasos en los espacios perivasculares). 

Protuberancia: Grandes lesiones en la calota lesionando, principalmente, 
la sustancia reticular, los núcleos del quinto par, las fibras del sistema octavo 
y en un grado menor, los núcleos del sexto y séptimo par. Destrucción neuro­
nal, nodulos microgliales grandes, perivascularitis linfocitarias. El pie se 
halla prácticamente indemne (raras perivascularitis y algunos cuerpos granu­
losos cargados dé productos de desintegración metacromática o azul oscuro 
al Nissl. 

Mesocéfalo y diencéfalo: Lesiones discretas en el núcleo rojo, no existe 
lesión del tálamo, subtálamo, locus niger, núcleos grises. Algunas perivascu­
laritis subependimarias. Numerosos nodulos microgliales con necrosis neuro­
nal en el núcleo amigdalino y el asta de Ammon. En el cortex infiltraciones 
diseminadas claras, principalmente en el lóbulo temporal, encefalitis nodular 
con espongiosis subyacente recordando, en esbozo, lo mismo que vemos en 
la encefalitis japonesa. 

PoUoencefalomielitis: Lesiones predominantes en las astas posteriores, sis­
tema cócleo-vestibular, cerebelo, lóbulo temporal. 

EN RESUMEN: 

Se trata de una afección esporádica de una enferma, de 46 años de edad, 
que habitaba en los alrededores de París. Los hechos clínicos más caracte­
rísticos son la evolución subaguda y progresiva de un síndrome 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 síndrome 
cerebeloso y un adelgazamiento brutal, con fiebre moderada y con alteración 
progresiva de las constantes biológicas de la sangre y del líquido cefalorra­
quídeo. Desde el punto de vista histopatológico se trata de una polioencefalo-
mielitis nodular con localización electiva en el tronco cefebral. 

No ilustramos con imágenes esta observación por haber sido publicada 
anteriormente. 



O B S E R V A C I Ó N N U M . 2 

El señor REN... Georges, de 56 años de edad, contramaestre, es enviado 
al servicio del Profesor Garcin, el 9 de septiembre de 1960, por posible diag­
nóstico 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 años, sordera bilateral, 
principalmente izquierda, desde el año 1958, de instalación progresiva, me­
jorada con la ayuda de un aparato, enfermedad de Dupuytren bilateral, nin­
guna noción de sífilis. 

Historia de la enfermedad: Su principio remonta al mes de febrero de 1960 
y se caracteriza por trastornos de la deglución. El enfermo tiene la impresión 
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 sintomatología continuaba igual y el adel­
gazamiento se acentuaba. El señor REN... consulta al doctor Simón, en Ar­
ques la Bataille, el cual hace practicar una exploración (radiografía del esó­
fago y del estómago, que dan un resultado negativo). Se le recomienda un 
tratamiento polivitaminado. 

En el mes de juHo de 1960, cuando la disfagia y el adelgazamiento per­
sisten, se nota también una modificación 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 polígono de sustentación. Levanta las 
piernas con dificultad, principalmente la izquierda, y el enfermo tiene la 
impresión de que no quiere llevarlo. Deja su trabajo el 21 de julio de 1960 
por razón de su trastorno del equilibrio. El señor REN... es hospitalizado 
en el Centro Hospitalitario de Dieppe, en donde se constata una modifica­
ción de la voz, debida a una parálisis recurrencial izquierda y una agravación 
de los trastornos de la marcha. Varios exámenes 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., la velocidad de sedimentación es de 3-12-88 mm, la urea a 0,17 gr. 
por 1.000, las numeraciones y fórmula globulares son normales. 

Durante el mes de septiembre de 1960, se nota una clara agravación de los 
síntomas siguientes: 

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

Aparecen nuevos síntomas: 
a) una cefalea frontal; b) una diplopía en la mirada hacia arriba; c) prin­

cipalmente, una disnea importante que sobreviene por crisis. 
Viendo dicha agravación, el enfermo es trasladado al servicio del Profesor 

Garcin por el Centro Hospitalario de Dieppe. 



Primer examen, 9 septiembre 1960. — Consultación del servicio 

Se nota que el enfermo padece una disnea importante, inspiratoria, con 
disminución del ritmo respiratorio y cornaje discreto. Por crisis, sobrevienen 
una verdadera asfixia, con cianosis y acentuación del cornaje. En el curso 
de dichas crisis, el tiraje es importante, con predominancia inspiratoria, con 
depresión sub y supraesternal, los trastornos del equilibrio son importantes, 
con tendencia a la caída hacia atrás. La fuerza muscular segmentaria es nor­
mal. Los reflejos ósteo-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, b) En 
los miembros superiores son un poco vivos a la derecha. El reflejo cutáneo 
plantar se produce en flexión hacia la izquierda e indiferente a la derecha. 
Los cutáneos abdominales no se encuentran. La sensibilidad superficial y 
profunda es normal. Los signos cerebelosos son claros: 1) marcha cerebelosa 
con ensanchamiento del polígono de sustentación y brazos extendidos late­
ralmente en forma de balanceo. 2) clara dismetría en los miembros, que no 
se agrava con la oclusión 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, c) 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 paroxística con cianosis se decide la hospitalización 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 difícil de ver por el hecho de una epiglotis en gotera 
y doblada sobre la laringe. Parece ser que las dos cuerdas vocales poseen 
una abducción casi abolida, lo cual comporta una disnea inspiratoria muy 
importante. Tímpanos normales. Importante hipoacusia izquierda desde hace 
ocho años. Hipoacusia más moderada a la derecha, que data de dos años. Se 
trata de una sordera de transmisión, ya que la audición ósea es sensiblemente 
normal y el Weber indiferente. Examen laberíntico: nistagmus bilateral y 
nistagmus múltiple. Las pruebas calóricas son rigurosamente normales en los 
dos lados. 

Ventriculograjía. — 15 sept. 1960. — doctor Billet 

Ventrículos dilatados y bastante tensos. Los clichés no muestran, ninguna 
neoformación y una dilatación ventricular moderada. El diagnóstico de neo-
formación de la fosa posterior se descarta. 

Examen O. R. L. — 20 sept. 1960 

Muy ligera asimetría del velo; en el curso de su contracción parece más 
desviado hacia la derecha. Parálisis de los músculos dilatadores de la laringe, 
cuerdas vocales en abducción, lo cual explica los trastornos respiratorios. Sor-
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dera de transmisión, posibilidad de una antigua otoespongiosis. Excitabilidad 
vestibular normal, parecida a la de los exámenes 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, operación de Rethi, modificada por Jost, 
para las parálisis laríngeas en abducción. 

Estancia en el servicio del 22-XI-1960 al 14-XII-1960 

Examen del 22-XI-1960 

Enfermo perfectamente consciente. Nuca flexible, no existe Kernig. Im­
posible mantenerse en pie sin ayuda. El enfermo cae hacia atrás. La marcha 
es imposible sin ayuda, el enfermo ensancha su polígono de sustentación. La 
fuerza segmentaria es normal en todos los niveles. Los reflejos osteotendi-
nosos son normales y simétricos salvo los aquileos que son débiles. El cutá­
neo plantar en flexión a la derecha. Se encuentra en dos ocasiones en 
extensión a la izquierda, pero dicho signo no ha vuelto a encontrarse en exá­
menes posteriores. No se encuentran los reflejos cutáneos abdominales y 
oremastéricos. Existe un síndrome cerebeloso importante interesando al 
miembro superior izquierdo con dismetría, asinergia y adiadococinesis. Dicha 
lesión es bilateral en los miembros inferiores del tipo de hipermetría, princi­
palmente en la izquierda. La sensibilidad superficial es normal para el tacto, 
el pinchazo, el calor y el frío. El estudio de la sensibilidad profunda muestra 
solamente algunos errores en la prehensión a ciegas del dedo pulgar izquierdo, 
pero la posición de los dedos gordos del pie se percibe sin error y el diapasón 
es normalmente percibido también. Pares craneales: I normal, II sensible­
mente normal, III, IV y VI lentitud en los movimientos de los globos ocula­
res. Reflejos pupilares normales. V, ninguna lesión ni sensitiva ni motriz. La 
sensibilidad corneal es normal. Reflejo corneal normal. VII, no existe pará­
lisis facial. VIII coclear, sordera antigua del tipo de transmisión vestibular, 
nistagmus vertical de la mirada hacia arriba. No existe desviación de los 
índices. 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 continúa siendo normal. El examen cardiovascular es 
negativo. El examen pulmonar es negativo. El abdomen es blando, hígado 
y bazo no son sensibles a la palpación. Las áreas ganglionares se hallan libres. 

El 28-XI-1960. — Profesor Garcin 

En total el enfermo presenta: 
Un síndrome cerebeloso con predominancia hacia la izquierda. Una lesión 

discreta de ciertos pares craneales (III, IV, VI y quizá también IX y XI) y 
principalmente una parálisis laríngea en abducción (parálisis de los dilata-
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dores), pero dicho síndrome de Gerhardt, evidente por la crisis de sofocación, 
no es puro, ya que en el intervalo de dichas crisis existe una disfonía. 

Se trataría, pues, de una diplegia laríngea más compleja y más próxima 
a un síndrome de Riegel. 

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

Conducta a seguir: 
Buscar la causa del adelgazamiento. 
lodovéntriculografía en neurocirugía. 

Exámenes complementarios: 

Glicemia, 0,77 gr/1.000. Uremia, 0,22 gr/1.000. Numeración globular. Hemo­
globina, 90 %, Hematíes, 4.660.000/mm'. Glóbulos blancos, 5.80O/mm^ Fórmula 
sanguínea: Polinucleares neutrófilos, 61 %; polinucleares eosinófilos, 2%, lin­
focitos, 34 %, mononucleares, 3 %. Velocidad de sedimentación, 3-9-65 mm. 
Tórax, normal. B. W. negativo: Nelson negativo. Líquido cefalorraquídeo: 0,2 
leucocitos por mm^ raros hematíes; albúmina, 0,15 gr/1.000. 

Examen ocular l-XII-1960. — Doctor Man 

Fondo del ojo, normal. Pupilas normales con reflejos pupilares normales. 
Nistagmus vertical. Movimientos horizontales automáticos normales de velo­
cidad normal. El campo visual parece normal. 

Electroencefalograma 30-XI-1960 

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

Examen vestibular 2-XII-1960. — Mlle. Dóumikow 
Trastornos centrales característicos por: Trastornos espontáneos de tipo 

central. Inexcitabilidad de los canales verticales. Modificaciones de la desvia­
ción espontánea. 

Evamen O. R. L — Servicio del Profesor Maduro 8-XII-1960 

El velo se contrae casi normalmente. No se observa lesión alguna del XH 
par. Desde el punto de vista laríngeo, la respiración es muy satisfactoria, pero 
la fonación 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 recuperación. 

lodo-ventriculografía. — Doctor Billet 7-XH-1960 

Examen normal: El IH ventrículo se llena bien y tiene un aspecto normal. 
Paso rápido a través del IV ventrículo. No se encuentran obstáculos. 

El diagnóstico de tumor del tronco cerebral es poco probable. 
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FiG. 2. — Núcleo dentado izquierdo. Coloración al Cresil violeta. Aumentos: x 190. Perivascularitis 
formada por linfocitos y nodulo inflamatorio. 
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El lO-Xn-1960. — Profesor Garcin 

Las exploraciones practicadas son normales mientras persiste el mismo 
cuadro clínico. La ventriculografía y la iodoventriculografía no permiten eli­
minar un tumor de la fosa posterior. Pedir una encefalografía fraccionada. 

Encefalografía gaseosa fraccionada 

El IV ventrículo y el acueducto no han sido desplazados. Discreta atrofia 
derecha. Líquido cefalorraquídeo: 

Elementos: Primer tubo: lO/mm .̂ Segundo tubo: ló/mm'. Albúmina: 0,24 
gr/1.000 (tubo de Sicard). Pandy, negativo. Bejuí coloidal, 00000221000000. 

El enfermo fallece bruscamente el 14-XII-1960 en un cuadro de cianosis. 

Examen anatómico del señor Ren... Georges 

Autopsia: Ninguna anomalía significativa ha sido encontrada en el examen 
macroscópico de las visceras. 

Examen macroscópico del sistema nervioso central 

Cerebro hinchado con esbozo de enclave. En la sección vérticó-transversal 
de los hemisferios: pequeña dilatación del aparato ventricular. Tronco cere­
bral, cerebelo y medula: no se observa ninguna anomalía macroscópica. 

Examen microscópico del sistema nervioso 

Se han tomado fragmentos de todas las regiones del sistema nervioso 
central, así como en los nervios neumogástricos y recurrentes y las coloracio­
nes siguientes han sido utilizadas: Hemateina-eosina, tricrómico 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 localización propia a cada una de ellas, 
a) Lesiones inflamatorias, nodulares y perivasculares han sido encontradas 
en el tronco cerebral. Los nodulos se observan siempre en las zonas ganglio-
nares y se hallan formados por microglia hipertrófica, infiltrados histiocitarios 
y algunos astrocitos. No son nunca necróticos y es de notar la rareza de las 
neuronofagias que sólo encontramos en el núcleos dentado y en los nodulos 
más importantes del bulbo. Las perivascularitis se hallan formadas por una 
o varias filas de células mononucleares, según el nivel examinado. Existe 
además una gliosis difusa en los núcleos grises de la calota protuberancial 
y bulbar hechos de microglia hipertrófica, b) Pequeños reblandecimientos 
necróticos se encuentran en los hemisferios 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 proliferación capilar. En al­
gunos lugares, se encuentran hematíes en los reblandecimientos y depósitos 
calcáreos extracelulares existen en los alrededores de dichas lesiones. 
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FiG. 3. — Pallidum derecho. Coloración a la hemateina-eosina. Aumentos: x 190. Reblandecimiento 
necrótico. 

FiG. 4. — Substancia blanca occipital. Coloración a la hemateina-eosina. Aumentos: x 75. Foco 
necrótico. 
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Además, encontramos discretas perivascularitis hechas de elementos mo­

nonucleares. Además, es de notar la ausencia de inclusiones intranucleares 
o intracitoplásmicas. 

B) Topografía de las lesiones: a) Las lesiones inflamatorias del tronco 
cerebral se encuentran ya en la región que se halla alrededor del asta esfe-
noidal del ventrículo lateral, en la vecindad de los núcleos lenticulares y en 
el cortex hipocámpico. Más hacia atrás, existen encima de los núcleos rojos 
y principalmente en los locus Niger, donde se encuentran algunos nodulos y 
algunas perivascularitis. Estas mismas lesiones existen en la calota peduncular 
en forma de perivascularitis y micronódulos en los núcleos principales del III, 
el núcleo de Edinger Westphal y el núcleo del IV, al lado de una gliosis di­
fusa del tubérculo quadrigémino inferior derecho. En el puente, las lesiones 
son bastante más importantes y se vuelven a encontrar principalmente en 
los núcleos grises del pie. En la calota existe una gliosis difusa de los núcleos 
grises con algunos nodulos y perivascularitis que están, principalmente, en el 
núcleo de lemniscus lateral, ventral y dorsal, en el núcleo central del puente, 
en el núcleo parabraquial mediano y en el núcleo tegmental latero-ventral. En 
el bulbo, dichas lesiones logran su máxima intensidad y casi todos los núcleos 
de origen de los nervios craneales se hallan interesados. En el bulbo superior, 
las lesiones predominan en el núcleo arqueado, el núcleo coclear ventral, el 
núcleo vestibular espinal, el núcleo prepositus del bulbo, los núcleos del 
rafe y el núcleo ambiguo. En el bulbo mediano los núcleos más perjudicados 
son el núcleo ambiguo, el núcleo dorsal motor del X, el núcleo del hipogloso, 
los núcleos cuneatus lateral y gracihs, el núcleo del tractus espinal del V y 
el núcleo 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 hipertrófica y de algunos nodulos. En el bulbo inferior, 
los núcleos más lesionados son el núcleo supraespinal, el núcleo retroambi­
guo, el núcleo gracilis, el núcleo del tractus espinal del V y el núcleo central 
del bulbo. En el cerebelo algunas perivascularitis se hallan diseminadas en el 
álbum, pero son los núcleos dentados los que se hallan más perjudicados con 
una deshabitación neuronal, algunos nodulos y algunas neuronofagias. Las 
lesiones predominan claramente en el lado izquierdo, donde se observa una 
discreta desmielinización de la sustancia blanca que rodea el núcleo dentado. 
Se encuentra además, una rarefacción de la capa de los granos y algunos 
focos de astrocitos con depósitos extracelulares de hemosiderina en la capa 
molecular. 

b) Los pequeños reblandecimientos necróticos, se hallan diseminados en 
los hemisferios, predominando en los polos frontales y occipitales y en los 
núcleos grises de la base y su vecindad. 

En el polo frontal derecho, al nivel del F.2, existe un pequeño reblande­
cimiento lineal córtico-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 necróticos 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 hematíes, algunos cuerpos granulosos cargados de hemo­
siderina, infiltrados histiocitarios más importantes alrededor de los vasos y 
una proliferación fibroblástica. En el núcleo caudado derecho, se encuentran 
varios reblandecimientos necróticos, así como en la sustancia blanca que le 



FiG. 6. — Pallidum derecho. Coloración a la hemateina-eosina. Aumentos: x 480. Depósito calcáreo 
extracelular. 
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rodea y en la cápsula interna. En el palidum derecho existe un reblande-
cimeinto necrótico, alrededor del cual han sido observados algunos depósitos 
calcáreos extracelulares. En todos los cortex examinados, existe un espacio 
perivascular, que en algunos lugares contiene cuerpos granulosos cargados 
de hemosiderina. Existe además una discreta arterioloesclerosis y vasostasis 
difusa con algunas hemorragias diapedéticas. En la medula no se señala nin­
guna lesión. 

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

EM RESUMEN: Nos hallamos ante una afección esporádica, en un'sujeto 
de 56 años de edad, que habitaba en un pueblo de la costa Normanda. Los 
hechos clínicos más característicos son la evolución subaguda y progresiva 
de un síndrome de tronco cerebral con lesión de varios nervios craneales, 
principalmente del X motor, con crisis de asfixia y trastornos de la fonación 
que recuerdan el síndrome de Riegel, y, más discretamente, lesiones del III, 
del IV y del VII, así como un síndrome cerebeloso, al lado de un adelga­
zamiento brutal, sin fiebre ni alteraciones de las constantes biológicas, ni en 
la sangre ni en el líquido cefalorraquídeo. Los aspectos histológicos más im­
portantes son las lesiones inflamatorias, muy nodulares y estrictamente polio-
clásticas que se encuentran en el tronco cerebral y, en segundo plano, tanto 
por el número como por el tamaño, los pequeños focos necróticos diseminados 
por los hemisferios. En ningún momento, dichas lesiones coexisten en una 
misma localización. Además, hemos de notar la ausencia de lesiones mielínicas 
y de inclusiones intranucleares o intracitoplásmicas. 

COMENTARIO Y DISCUSIÓN 

Es de notar la ausencia de investigaciones biológicas que nos conduzcan 
a la posible etiología vírica de la enfermedad. Debido a ello deberemos di­
ferenciar y clasificar nuestros casos sobre la base del cuadro clínico e his­
topatológico. 

Clínicamente, 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 introducción. 

Desde el punto de vista anatómico, la clara predominancia de las lesiones 
inflamatorias y su localización en la sustancia gris conducen al diagnóstico 
de polioencefalitis con una topografía electiva situada en el tronco cerebral. 
Estas características nos hacen pensar en las encefalitis incluidas en el gru­
po IV de Spatz, que reúne a la poliomielitis, la rabia, la encefalitis letárgica 
y la enfermedad de Borna del caballo. Sin embargo, pensamos que podemos 
rechazar en seguida el diagnóstico de la rabia y de la enfermedad de Borna, 
así como el de poliomielitis, ya que nunca han sido descritos casos agudos 
o crónicos de la enfermedad de Heine-Medin y además, las necrosis son muy 
raras en esta enfermedad. En cambio, los autores británicos han insistido 
sobre la posibilidad de que la encefalitis del tronco cerebral sea una forma 
de encefalitis letárgica a causa de las secuelas que en algunos casos eran las 
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mismas que las de la enfermedad de von Ecónomo. Pero, al revisar las for­
mas clínicas de evolución prolongada de dicha enfermedad sólo hemos en­
contrado unas pocas observaciones con signos cerebelosos y bulbares. Además, 
las necrosis son excepcionales en esta enfermedad. 

Desde el punto de vista morfológico, nuestros casos estarían muy próximos 
de la encefalitis nodular o panencefalitis con nodulos gliales (Hallervorden), 
cuyos prototipos son las rickettsiosis, la encefalitis japonesa B, las encefalitis 
producidas por las garrapatas y la forma de Pette y Doring de las encefalitis 
esporádicas subagudas y progresivas. Creemos que la evolución progresiva 
sin gran alteración de las constantes sanguíneas y del líquido cefalorraquídeo 
excluyen el diagnóstico de rickettsiosis, sobre todo, teniendo en cuenta que 
en nuestros casos los nodulos gliales no presentan ninguna relación con los 
vasos cuyo endotelio es normal. La ausencia de pruebas biológicas hará di­
fícil la diferenciación de nuestros casos de las panencefalitis a virus, sobre 
todo, de la encefalitis japonesa B y de las encefalitis transmitidas por las 
garrapatas. La topografía de las lesiones, los nodulos gliales, los focos ne­
cróticos y los depósitos calcáreos (caso núm. 2) hacen pensar en la encefali­
tis japonesa B, pero en dicha enfermedad la forma bulbar es excepcional y pre­
senta una evolución aguda; en cuanto a las formas prolongadas, no presentan 
un cuadro clínico parecido al de nuestro enfermo (Shiraki, Goto y Nabayashi). 
En cambio, en las encefalitis transmitidas por las garrapatas, la frecuencia 
de las formas crónico-progresivas es considerable, siendo también muy nu­
merosas las formas con lesiones del tronco cerebral. El cuadro clínico que 
se observa en «Looping-ill» se halla muy próximo del que hemos descrito 
para las encefalitis del tronco cerebral. Pero, desde el pimto de vista lesional, 
no encontramos, en nuestro caso número 2, las lesiones de las células de 
Purkinje, lo que justamente las diferencia de la poliomielitis. Además, las 
lesiones neuronales degenerativas que se hallan en un primer plano en las en­
cefalitis producidas por garrapatas, están ausentes en nuestro caso número 2 
y son moderadas en nuestro caso número 1. Finalmente, dichas encefalitis 
son esencialmente epidémicas, y hasta la fecha, no ha sido señalada ninguna 
epidemia de este tipo en Francia ni han aparecido nuevos casos en la vecin­
dad de los enfermos. En este grupo con nodulos gliales, encontramos también 
la forma de Pette y Doring de las encefalitis esporádicas subagudas y pro­
gresivas con discreta alteración del líquido cefalorraquídeo y con lesiones 
básales-caudales (grupo B de Peters y Struck) de tipo inflamatorio nodular 
situadas principalmente en la sustancia gris. Contra dicha hipótesis, tenemos 
la ausencia de inclusiones intranucleares, la presencia de focos necróticos, 
con depósitos calcáreos, la ausencia de lesiones inflamatorias en la sustancia 
blanca y, principalmente, el cuadro clínico que no reproduce en nada al que 
observamos en las panencefalitis de Pette y Doring. 

Krucke y 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 Doring 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 necróticos, no somos nosotros los primeros en observar 
su presencia en estas encefalitis, ya que los encontramos en las observaciones 
de los autores que más han eontribuido al esclarecimiento de la naturaleza 
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de dicha enfermedad (Zander, Hasenjager y Lenz, Komyey, Bonhoff, Kalm, 
Kersting, Amier y Colmant, etc.). Además, conocemos las formas intermedias 
entre las diferentes entidades mórbidas descritas en este grupo, siendo el caso 
mas 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 depósitos 
calcáreos han sido descritos en otras encefalitis consideradas como encefa­
litis esporádicas (Crawford y Robinson, Marie y Lyon). 

Nuestros casos constituirían pues una forma atípica de estas encefalitis 
esporádicas de evolución 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 Japón por lizuka, en 1964. 

La presencia d focos necróticos en nuestro caso número 2 no elimina el 
diagnóstico de polioencefalitis subaguda y progresiva, pero persiste el pro 
blema de su patogenia. La hipótesis más probable sería que estas lesiones no 
tuvieran nada que ver con el proceso inflamatorio y fueran debidas a la 
anoxia provocada por las crisis de disnea inspiratoria que nuestro segundo 
enfermo sufría a causa de su diplegia laríngea. El enfermo fue traqueotomi-
zado y murió 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 necróticas predominan en los núcleos grises básales y en la sus­
tancia blanca, y Greenfield ha publicado una observación de parkinsonismo 
post-encefalítico con espasmos laríngeos, donde junto a las lesiones post-
encefalíticas típicas se encontraban reblandecimientos y cicatrices glio-meso-
dermales localizadas en el núcleo caudado, el putamen y el palidum. Pensa­
mos que en nuestro enfermo conviene retener esta hipótesis a causa de la 
localización diferente de las lesiones necróticas y de las lésions inflamatorias 
y a causa de la situación de las necrosis en las zonas vulnerables por las 
hipoxias ligeras o repetidas, según Hurst y Morrison. 

Finalmente, proponemos llamar a la enfermedad descrita «Polioencefalitis 
subaguda y progresiva del tronco cerebral». 

R E S U M E N 

El autor presenta dos casos de encefalitis primitiva del tronco cerebral 
con estudio anatomo-clínico. El cuadro clínico recuerda las polioencefalitis 
subagudas y progresivas del tronco cerebral descritas, principalmente, por 
Garcin y Renard. El cuadro histopatológíco está muy próximo al de los casos 
descritos por Pette y Doring, y se caracteriza por la presencia de nodulos 
gliales en las zonas ganglionares del tronco cerebral; existen, además, 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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