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La Facultad no se hace solidaria de
opiniones vertidas en las tesis,
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Al presentar este trabajo. altimo requisito pa-
ra optar al titulo de Doctor en Medicina. ctni-
pleme agradecer o vosotros ol esfuerzo con que
habéis contribuido a mi preparacion profesional.
en las sabias lecciones y conscjos. producto do
vuestra sana expoeriencia.

Comprendo la magnitud de a funcion gue me
estéd reservada al entrar a formar parte del orgn-
nismo social con cste titulo, pero con ¢l caudal
de conocimientos que me inculcastels en el trans-
curso de mi carrera. espero cumplir airadamen-
te mi mision..

En el Hospital San Roque, recogi cnsehanzas
diarias a la cabecerac de los enfermos, v conoci

dae cerca el dolor del que sufre. A sus mdédicos.
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mis maestros de la ensenanza practica diaria,
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) mis intensos, la seguridad de mi mayor afecto.
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querido director, a cuya caballerosidad tanto de-
bemos, mi mayor cstimacion.

A los médicos y compaifieros de internado del
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Al doctor Rémulo Chiappori, que me honra al
acompabiarme en oste actoy cuya ventileza ja-

mas olvidaré, mi deuda de gratitud perenne.
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En los dltimos meses de mi permanencia co-
mo practicante de la Clinica Neurologica, tu-
ve ocasion de observar simultaneamente, dos ca-
sos de paralisis general juvenil en dos ninos;
casos, cuyas particularidades me indujeron a ha-
cerlos motivos de mi tesis.

Seria esfuerzo superior a mis fuerzas, si tentara
agregar algo a lo que se ha escrito sobre la en-
fermedad que voy a tratar, por eso s6lo me li-
mitaré a hacer resaltar los puntos intercsantes
de estas dos observaciones, y si algun fin préac-
tico puede tener.

Ta existencia de una meningo-encefalitis pa-
ralitica en el nifio y en el adolescente, no era an-
tes admitida. Tanto los psiquiatras. como los
neur6logos, pensaban que para desarrollarse la

paralisis general progresiva, era necesario gue
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¢l terreno atacado hubiere llegado a su pleno
desarrollo.

Asi: esta enfermedad. reconocida ya incomple-
tamente en cl adulto, por Esquirol, fué deserita
por Bayle en 1822. De la forma juvenil. describe
un primer caso Regis. en 1878, sucediéndosce des-
pués buen natmero de observaciones v monogra-
fias.

Hoy la paralisis general juvenil, admitida por
todos, ticne una historia clinica perfectamente
conocida. v es de su estudio donde con mayor
precision pudo establecerse la etiologia de la
meningo-encefalitis causal.

T a sifilis hercditaria, v también. aungue me-
nos frecuentemente, la sifilis adquirida, lesiona
w quenudo el sistema nervioso central del nino
v del adolescente. Llla puede determinar lesio-
pes sifiliticas propiamente dichas, que antes sc
creveron muy  raras. estando hoy al contrario,
demostrada la frecuencia de los gomas de la
meninges, de la esclorosis cercbral con o sin
hidrocefalia, etc., etc. Puede también determi-
nar accidentes hasta hace poco Tlamados para-
sifiliticos. vy que se tiende cada vez mas a acer-
carlos a los sifiliticos verdaderos: tabes juve-
nil v paralisis general juvenil.

Algunos autores pretenden distinguir una pa-
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rétisis general juvenil yootra infantil. estable-

ciendo un limite fatalmente arbitrario. porque
es siempre muy dificil establecer ¢l comienzo

precise de esta enderracad.

N N R e e
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OBSERVACION T

Clénica neurologica. -Hospital J. M. Ramos Mejia
Prof. Dr. J. A. Esleves,

Jests Viecente L., 13 afos, argentino.

Concurre el 1.0 de Noviembre de 1917, al con-
sultorio de la Clinica Neurologica.

Antecedentes  hereditarios. —-T.os padres viven
Yy son sanos. La madre es sana, ha tenido ocho
bijos, sanos todos, a excepcion del presente. Ha
tenide posteriormente dos abortos. No tiene es-
tigmas de sifilis y la Wassermann es negativa.
El padre es pastor protestante.

Antecedentes  personales. —Nacié a término v
tuvo lactancia materna. Empezd a caminar y a
hablar a la edad corriente.

Ha tenido coqueluche al aiio de edad, que curd
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sin complicaciones. Su desarrollo fizico ex nor-
mal. Tué a la escucla cuatro aflox v s0lo aleanzo
a cursar cl primer grado.

Enfermedad aetual. — Data de abo ¥ medio
atras, con las siguientes manifostaciones: dismi-
nueion progresiva del carino hacia la madre v
hacia una Sciora que ol nifto habia querido siem-
pre. Despucs pérdida progresiva. también, do la
memoria s se o lvidaba. de los utiles de la escue-
la, no podia narragt lo que acababa de ver en el
bidgrafo. etc., como 1o hacia antes: olvida los
conocimientos adquiridos cn la escuela v, desde
hace seis meses ya no lee ni escribe.

Notaron sus padres. gue la, palabra. s dificul-
taba apareciendo una disartria. que se hizo ca-
da vez méas pronunciadas hasta llegar al mutis-
mo mas completo.

Ta escritura sulrio la misma evoluceion regre-
siva.: se olvidaba primero silabas v letras. hasta
HNegar a no escribir totalmente.

Estado actual. —(Diciembre 1.0 de 1917). Ni-
fio en buen estado.de nutricion v de buen des-
arrollo. .

Se presenta intranquilo: obedece a todas las
ordenes que se le da.

Su estado es demencial. No habla. Hace ges-

tos variados v repite musitando algunos neolo-

gismos.
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S marcha es ligeramente hemiparética y =os-
tiene invariablemente su mano izquierda con la
mano derecha. acto este dltimo, imputable so-
bre todo a una actitud amanerada. del enfermo,
pues. como se verd, el examen no revela actual-
mente. pérdida de fuerza como para obligarlo
a gnardar constantemente esa actitud.

Anisocoria (pupila izquierda mayor gue la de-
recha): tendencia a la midriasis: reaccion pe-
rezosa a la luz. Fondo de ojo normal.

I.os movimientos activos v pasivos se ejercen
con regularidad.

TFuerzas conservadas en todos los segmentos
de sus miembros. Hayv ligero deficit en  los
izquierdos.

Log¢ reflejos tendinosos todos bien y por igual
cn ambos lados. No hay Babinski. Reflejox cu-
taneos disminuidos.

No hay. al parecer, transtornos sensitivos, di-
ficiles de comprobar en todo caso, por su es-
tado mental.

Aparato circulatorio v respiratorio normalces.

Abdomen depresible, indoloro, no se palpa nada
anormal.

Orina normales.

Reaccion de Wassermann, positiva.

Liquido céfalo-raquideo: linfocitosis abundan-
te. Albumina. positiva Monne-Applet, positiva.
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Fl diagnostico de lesion focal, a pesar del es-
hozo de hemiparesia, nos pareci6 que debia des-
tico de un proceso di-

cartarse, y que el diagnos
fuso de naturaleza sifilitica se imponia. Por eso

Figura 2.°

Objetivo Leitz 3. _Qcular 5.—Vasos de la corteza infiltrados

cometiose al sujeto a un tratamiento mercurio-
vodurado, con la esperanza aleatloria, por cierto,

en estos casos avanzados de obtener modifica-

ciones favorables.
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Hahfa sé6lo que averiguar ahora, el origen de
Ta infeccion, ya que el factor herencia, era evi-
dentemente negativo.

Investigando pudo comprobarse que cuando el

Figura 3.%
Objetivo Leitz 8.—Ocular 5.—Unos de los vasos de la figura
anterior visto con mayor aumento.—Infiltracién linfocitaria peri-
vascular y plasmocelular.

nifio tenia cuatro afios de edad, vivia en la fa-
‘milia ur parente, que acababa de adquirir nna
sifilis, y que cargaba a menudo al nifo.
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A pesar del tratamiento, el enfermo no tuvo
mejoria, por lo que decidiose practicar una pun-

cién frontal, dado el diagnostico con que fué

remitido.

Figura 4.%
Objetivo Leitz 8.—Ocular 5. Alteraciones de las neuronas de
la corteza.—Aumento de nicleos neuréglicos.
Se le practica una puncién frontal; se extrae
un pequefio fragmento de meninge y de subs-
tancia cortical; cuyo estudio microscopico did

el siguiente resultado:
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Fragmento extraido por puncién craneana:
: Obsérvase en diversos cortes:
a) Infiltracién linfocitaria y plasmocelular

(plasmazellen) perivascular muy marcada. Neo-

Figura 5.%

Objetivo Leitz 8.—Ocular 5.—Alteraciones de las neuronas de
la corteza.—Células en bastoncillos, cromatolisisy sombras celu-
lares.

formaciéon vascular. Idéntico proceso en las me-
ninges que estin espesadas y en substancia ce- |
rebral. : 51
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b) Gran alteracion de las células norviosas:
diversos grados de atrofia celular. que van flesde
1a célula normal hasta la, sombra celular (Zells-
chatten). Fenoémenos de (‘}‘()malolisis. disoluecidn
nuclear, acortamiento v desaparicion de las pro-
longaciones celulares, cte., ete.

¢) Abundantes células en hastoneillos o on
hayonnette» (Stabchenzellen). Aumento de los
nicleos neuroglicos.

Como se ve, el proceso ataca difusamente todos
los tejidos encefdlicos (nervioso, neuroglico, y
conjuntivo-vascular.)

Véanse las microfotografias: figuras niameros
2,3, 4y 5.

Marzo, 18 de 1917.—El nifio sigue en el mis-
mo estado demencial; ha enflaguecido. Estado

de gatismo.

P




OBSERVACION 11
(linica neurolégica. —Hospital J. M. Ramos Mejia.

DIrof. Dr, J. A. Kstcves.

Maria B.. 17 anos, argentina.

Concurre ¢l 18 de Febrero de 1913

Antecedentes  hereditavios. - El padre fallecio,
s¢ ignora la causa. La madre vive: ha tenido 11
Lijos. ningtn aborto. Sélamente viven. seis de
sus hijos. De los fallecidos uno nacié muerto,
otro vivio pocas horas, un tercero vivio 20 dias.
el 4.0 alecanzo el tercer mes, otros dos muricron
igualmente en la primera infancia. otro murio
a los once afios de una enfermedad gue durd po-
cas horas v el tiltimo murié a los veinte anos de
una afeccion nerviosa. (1)

Antecedentes  personales. —Nacio a término, de
parto normal. Alimentada & pecho materno. Co-
mienza a caminar a los diez meses. hablaba bien

a los dos anos.
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Hace un afio y medio, encontrandose en buen
estado de salud. tuvo un ataque epileptiforme,
con pérdida del conocimiento, que durd de tres
a cuatro horas. Después quedd en buenas condi-
ciones, pero los ataques se repiticron en los dias
signientes, quedandole una hemiplegia que le des-
ararecié a los ocho dias.

Empieza luego a manifestarse disartria v lagu-
cunas en su memoria. Hscribia olvidandose le-
tras v aflabas. Disminuy6 también su lucidez
mental.

Este estado progresa, aumentando todos los
fenémenos hasta hace un mes, desde entonces
1a claudicacion de la inteligencia es grande, la
palabra es muy diffcil v no puede ya escribir.

Sus movimientos son inseguros, la marcha es-
ta dificultada.

Estado actual. —(Febrero 18 de 1918). Joven
bien desarrollada, buen estado de nutricion,
buen esqueleto.

La enferma presenta un estado demencial acen-
tuado, pérdida marcada de la memoria, falta de
atencion expontanca, logorrea, rie y lora, soli-
loquios ininteligibles, etc. Disartria muy mar-
cada.

Fuerza conservada en todos los segmentos de
sus miembros y movimientos activos y pasivos
normales.










Reflejos tendinosos exagerados: cutancos dis-
minuidos.

No hay Babinski.

Hay temblor de las manos. lengua y labios.

No hay reflejos pupilares. Anisocoria: atro-
Tia de ambas pupilas (doctor Oneto. 22 de Fe-
brere de 1918). mirada vaga.

Dentadura mal conse rvaida. dientes de . Hutchin-
soun tipicos (escotadura semilunar de los inci-
sivos medios superiores), microdontismo. etc.
Hay pequenios ganglios en ¢l cuello.

Torax simétrico, buena excursion respiratoria ;
inspeceién percusion v oauscultacion normal.

Corazon de drea v tonos normales. Pulso re-
gular. buena tension, 85 pulsaciones por minuto.

s

Abdomen blando. no doloroso, depresible. Hi-
gado v, bazo normales.

Buena eliminacion urinaria; en las orinas no
existen elementos anormales.

Reaceion de Wassermann positiva en la ma-
dre (sangre) v oen la hija positiva en la sangre
Y oen el diguido eéfalo-raquideo.

Liguido céfalo-raquideo: linfocitosis. Albumi-
na positiva. Nonne-Appelt, positiva.

Se lainterna en el Hospital de Alienadas.
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La pardlisis general juvenil, como la del adul-
to, tienc una causa principal en la sifilis, sea
ésta hereditaria o adquirida.

Este factor etiolégico ha sido en todo tiem-
po sospechado y comprobado por la estadistica,
la clinica y la anatomia patolégica,; siendo hoy
confirmada «in vivo» por los éxamenes de la san-
gre, del liquido céf‘alo-raqui@eo v de la. substan-
cia cercbral misma, obtenida por puncién cra-
neana. i

En nuestras observaciones se ha comprobado
la sifilis clinicamente y los exdamenes biologi-
cos han sido francamente positivos, tanto cn la
sangre, como en el liguidol céfalo-raquideo, como
asi también, en la substancia cerebral, en uno
de los casos. De manera, pues, dichos examenes
vendrian a afirmar una vez mas, si fuera preciso

esa etiologia.
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T paralisis gcneral juvenil. s¢ eneuentra Cou
una frecuencia casi igual en Aambos sSeX0S8. v de
log datos que he podido obtenet. e deduce. que
entre nosotros oste heelto se ha verificado.

[,as observaciones quv motivan este trabajo.
peltenecen una & cada sexo L pero s comprende
(ue por ollag solamente no €= posible sacar cOn-
clusiones.

T,o paralisis general juvenil. se desarrolla a
menudo en sujetos atrasados. Aébiles. v evolu-
ciona bajo la forma demencial simple, como oe-
rre en las dos observaciones propias.

1 nifto. constituye sin duda. el terreno de elec-
cidn para estudiar o despistar las verdaderas cau-
sas de esta enfermedad.

Tl adulto, en el curso de su vida, acumula und
cantidad de causas, N 1O giempre ©s posible y
facil reconocer ontre ellas, cual s 1a. verdadera
responsable de la 1),;-togénesis de la pardlisis zc-
neral.

T efecto, en el nino, el alcoholismo, ¢l sur-
menage intelectual, las emociones morales de-
primentes, ote., pueden ser excluidas con certe-
za, v. queda s6lo como factor constante, la si-
filis.

Como se ve las causas de la paralisis general
juvenil. son entonces la sifilis v 1a herencia acu-

1opdtica.
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T paralisis general juvenil. decia Fournler,

g
constituye un argumento de valor. un verdadero
volpe de maza, para los que negaban la pardli-
sis general sifilitica.

Los traumatismos, que fueron aceptados como
causantes, no son por si sélos suficientes para
desarrollar la enfermedad. y hoy dia, cuando se
hahla de «Pardlisis General Traumatica» (Regis
et Berger, 1913) se sobreentiende ¢ue son casos,
donde la enfermedad ha, estallado a raiz de un
tranmatismo (causa determinante), quedando
siemnpre la especificidad como causa real.

T.a herencia neuropatica, tan particularmen-
te activa, en la etiologia, es una causa predispo-
nente para fructificar necesita el curso de la si-
rilis. :

#n la gran mayoria de los casos., segin las
estadisticas, se trata de siTilis hereditaria, sin
embargo, la sifilis adquirida debe ser tenidamuy
¢n cuenta, por cuanto son numerosas las causas
de contagio en la infancia. En efecto, son cla-
sicos los casos que una nodriza. especifica, en-
ferma de sifilis al mamon, y viceversa; como
también cs sabido, lo dificil que es a veces des-
pistar clinicamente la enfermedad en las nodri-
zas mercenarias que inconscientemente o por ne-
cesidad ocultan sus antecedentes.

Sobre estle particular tan importante, como in-
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teresante he de detenerme un momento, para ré-
ferir la sifilis de nuestra primera observacidn.

Se trata de un nino, que adquirié su sifilis anos
atras. Investigando minuciosamente, pucde afir-
marse que no hay sifilis en los padres ¥y que los
hermanos restantes son perfectamente sanos. Na-
da en ellos hace sospechar la sifilis: los antece-
dentes y las reacciones de Wassermann, son per-
fectamente negativas.

Averiguando, supimos que cuando 2l nifio tenfa
cuatrc anos, vivia en familia wn pariente enfer-
mo de sifilis. que jugaba a menudo con el chico,
le abrazaba, ctc., ¥ en sus transportes de cariiio.
muy posiblemente, diria; ciertamente, contagio-
Ie su propia enfermoedad, que hoy se presenta. con
los caracteres de la paralisis genecral progresiva.

En la otra observacion, la sifilis es manifiesta-
mente hereditaria (dientes de Hutchinson. sor-
dera, cantidad de hijos muertos a poca edad. ct-
cOtera).

Como se deduce del estudio de algunas esta-
disticas de la paralisis gencral juvenil, su etio-
logia, no seria siempre facil de poner en eviden-
cia. En ciertos casos, atn el examén mas mi-
nuciose no alcanza a evidenciar ninguno de los
cstigmas clasicos de la sifilis, y solamente pue-
de hallarse rastros de ella en algunos antece-
dentes. ’
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tle aqui algunos datos estadisticos: Marchan
en 79 casos halla 38 de sifilis confirmada v 11
de probable. Delmas. sobre 41 .casos, halla la
sifilis en los padres de 31 Firpi sobre 73 casos
de pardliticos juveniles. encuentra 32 veces la
sifilis confirmada y 20 la probable.

La patogenia de la pardlisis general juvenil,
s un tanto obscura. por gue nos falta la experi-
mentacién :pero lo mas seguro es que la infec-
cion sc trasmite por la via sanguinea a los cen-
tros nerviosos. a los centros cerebrales. para dar
alli origen a las lesiones que describiremos cn
otro capitulo.

PREV VNIV






v

Siendo la paralisis general progresiva del adul-
to v del nifio, una misma y tnica. enfermecdad,
se desprende que la forma juvenil, y en esto con-
vienen todos los autores, debe tener una sinto-
matologia semejante a la del adulto. Sin embar-
go, esta semejanza no es absoluta, en razon de
que en el primer caso, la enfermedad evolucio-
na er un sujeto con desarrollo psiquico incom-
pleto, y en comnsecuencia, se agregan a los trans-
tornos diversos de deficit, la, detencion del des-
arrollo de las facultades de la esfera psiquica.

Sin embargo, no pueden darse signos que le
cean propios a cada una de esas modalidades de
Ia enfermedad. ’

La meningo-encefalitis paralitica, no ataca in-
diferentemente a todos los sujetos, pero si ge-
neralmente a aquellos gque tienen una tara ner-
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viosa v una disminucion de la resistencia vital.

Los sintomas premonitores de la enfermedad.
son por lo comun, muy obscuros y diversos v no
es siempre facil individualizarlos. A titulo de
cjemplo, recordemos que un distinguido neurd-
logo nos mandé el enfermo de la primera obser-
vacion, con el diagnostico de «tumor cerebral del
16bulo frontal». Los exdmencs repetidos v una
prolija investigacion de los antecedentes, nos hi-
zo hacer el verdadero diagnoéstico.

El segundo caso impresioné a otro médico, ver-
sado en estas enfermedades, como epilepsia.

Por estas dos observaciones va puede dedu-
cirse la dificultad que ofrece, a veces, el diag-
nostico de estos enfoimos, y, que ©s nec:sariv
en estos casos, intensificar el examen.

Las primeras manifestaciones pueden ser: vér-
tigos, simples edtados de obnubilacién intelec-
tual, cefaleas persistentes o insomnios que pue-
den prolongarse a veces, por semanas enteras
v aun por meses, antes que aparezcan los trans-
tornos intelectuales.

Algunos autores llaman la atencién sobre cier-
tos fenémenos frecuentemente observados en su-
jetos que se hacen luego paraliticos generales;
congestiones oculares, conjuntivitis, erupcioncs
recidivantes de acné, cefaleas a repeticion, cte.
v que segin Raymond, dependen mas de la dia-
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tesig sifilitica. que de la meningo-encefalitis pa-
ralitica.

Siguen a la fase prodrémica. transtornos inte-
lectuales. fatiga cerebral rapida e inusitada. apa-
tia. debilidad de la memoria. debilitacion de los
sentimicentos afectivos. obscuridad de la inteli-
geneia, que compruecban ya sea la familia o los
encargados de la educaiciéon del nifio.

En ciertos casos los fenémoenos comienzan con
una paralisis o paresia de uwiy nervio craneano;
6culo motor comun o facial. v algunas veces una
verdadera hemiplegia.

Recuérdese que nuestro primer caso tiene una
actitud hemiparética: constantemente sostieno
conn su mano derecha la opucsta: sin embargo.
buscando los pequenios signos de hemiplegia or-
génica no se encontraron, (signos de Babinski,
exageracion de reflejos ctel).

Cualquicra que sea la forma del comicnzo de
la afeccidn, se haya iniciado por perturbacio-
nes psiquicas o fisicas, pronto aparecen los sig-
nos propios de la enfermedad.

Los signos propios de la enfermedad puecden
ger: crisis apopletiformes o epileptiformes, tra-
dneeion de las congestiones cerebrales de esta
enfermedad, cuyo caracter es la difusion de las

lesiones del sistema mnervioso contral.

Bruscamente. sin ue nada lo hiciera preveer,




64—

i

o

el pequeito enfermo que hasta entonces no ha-
bia presentado mas que un minimun de signos,
sufre un ictus, la obnubilacién psiquica es transi-
toria o hay pérdida Compl(sta del conocimiento.
I.a duracion es variable dejando a veces como
secnela una monoplegia o hemiplegia mas o me-
nos transitoria.

Algunas veces los ictus, pueden acompanarse
de crisis de epilepsia, localizada primero, que
puede luego extenderse a todo el cuerpo, y simui-
lando asi una crisis de epilepsia esencial.

En nuestra segunda observacion, se comprue-
ba lo que antecede. La familia nos describe ata-
ques que tienen todos los caracteres de los epi-
lépticos: ellos se repitieron en forma de seme-
jar un estado de mail epiléptico.

Estos hechos son tanto méas importantes de
conocer, cuanto que un observador no suficien-
temente prevenido puede atribuir a la epilep-
¢ia lai :decadencia intelectual, mientras que en
realidad ella. es tributaria de la. meningo-cnce-
falitis paralitica.

A veces las crisis de epilepsia jacksoniana, puc-
den afectar la forma sensitiva, como los casos que
cita Raymond, y atn la forma mixta.

Lios fenomenos motores mencionados, pueden
ser a veces mas insidiosos; caso de Clouston. Un
caso de Strumpell, es muy semejante a nuestra




segnnda observacion. por costas manifestaciones.

Después de estos fendmenos. en genceral apa-
rece el debilitamiento intelectual. La inteligen-
“ia se obscurece v oespecialmente se presentan
lagunas cn la memoria, que s¢ manifiestan por
olvidos repetidos v por crrores en asuntos ele-
mentales. Referente a este punto es interesante
lo que lo sucedia a nuestro primer enfermo:
cuando iba a la escuela se olvidaba los ttiles
indispensables. v cuando el enfermito concurria
a los bidgrafos. a la vuelta. no podia narrar lo
ue hacia un instante habia visto, todo lo olvi-
daba facilmente. v sélo se le did importancia a
tal hecho cuando los fendémenos llegaron a scer
muy marcados.

Lstablecida la enfermedad juvenil. se diferen-
cia esencialmente de la del adulto. por que en
¢ste las ideas delirantes son relativamente {re-
cuentes. micntras qgue cen el nifio excepcional-
mente se las encuentra.

Como se comprende las icdeas delirantes, se ela-
boran a basc de materiales psiquicos almacena-
dos, v como el nifio tiene una pequeia reserva,
la. elaboracion “del delirio es mas rara.

s por ésto como sucede en nuestros dos ca-
sos, que seve evolucionar la paralisis gencral ju-

venil. bajo la forma demencial simple.

A veces se observa una tendencia delirante, c¢n
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el sentido megalomano. en una forma tonta Yy
pueril.

Resumiendo: la paralisis general juvenil, se
presenta generalmente bajo la forma simple. glo-
bal v progresiva y por excepeién con tendencins
delirantes.

Los sintomas fisicos son iguales a los del adul-
to: temblor de las manos, de los labios v de la
lengua, incoordinacién motriz tanto de los mism-
bros inferiores como de los superiores. En los
miembros superiores se traduce por movimientos
mal dirigidos; en los inferiores por una marcha
ataxo-espasmodica, mds o menos pronunciada. se-
gtn el periodo de la. enfermedaid.

Los transtornos de la palabra son habituales.
Fn la escritura ‘pueden observarse perturbacio-
nes. en los ninos, que antes del comicnzo de la
enfermedad adquirieron nociones en la escucla.

Nuestros dos enfermos son tipicos al respecto,
ambos tienen dificultad para pronunciar las pa-
labras (disartria), se comian las letras o las si-
labas. Al escribir sucedia lo propioy ésto fué pro-
gresando hasta el punto que ambos enfermos
no pueden actualmente escribir y estan en la
condicién del que jamas aprendid.

El enfermo de la primera observacién va no
habla, la de la segunda sélo pronuncia algunas

ralabras.
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Los reflejos tendinosos de muestros enfermos,
come es de regla on estos casos, ostin exagorados.
v los reflejos cutancos son mdas Hién débiles. I8d
signo de Babinski, falta en ambos casos. De los
sentidos esta afectado sobre todo la vision. am-
bhos enfermos tiencn anisocoria v perturbaciones
de los reflejos pupilares, v la enferma de la se-
gunda observacion tiene ademas atrofia. de la
puptla.

La sensibilidad general, suele estar normal, co-
mo ocurre en nuestros enfermos; pero sus per-
Jturbaciones serfan siempre dificiles de apreciar,
debido a que el estado mental de estos enfermos
agrega atn una dificultad a las propias de la
caad.

La curva térmica no sufre generalmente osci-
laciones, y cuando las’hay, pucden ser atribuidas
en algunos casos, a transtornos bulbares.

No solamente el desarrollo mental sc detiene,
¢ino también el fisico. A menudo desaparccen
las reglas silas hubo, como acontece en nuestra
enferma: los organos genitales permanecen in-
fantiles, y atn, la pubertad retrogada cuando
se hubiese aparecido. '

La evolucion es semejante a la forma del adul-
to: se trata: de una decadencia progresiva del

cstado psiquico y fisico, donde son raras las re-
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misiones, viéndose terminar estos cnfermos on
el «gatismoy. donde una escara o la tubcerculo-

sis, vienen a agregarse para apresurar la termi-

nacion letal.




Cuando la paralisis general juvenil prescenta
agrupados todos o la mavor parte de los sin-
tomas, dandonos un cuadro clinico casi com-
picto. el diagnoéstico no puede ofrecer dificul-
tades. No siempre sucede asi, sin cmbargo. v oen-
tonces las analogias con otras afecciones se pre-
sentan. v cs necesario distinguirlas.

Uno de los diagnésticos diferenciales méas di-
ficiles que pueden presentarse, cs con ciertas
formas de la sifilis cerebral. Pero la sifilis cerc-

bral da a menudo, sintomas que traducen lesio-

nes en focos: hemiplegia., monoplegia, hemiple-
afa jacksoniana. paralisis oculares, etic. En estos
casos el estado mental es comunmente diferen-
te del que produce la pardlisis general progresi-
a. ¥V, por regla general, la. demencia no se ins-

tala cen tanta precocidad. ni es tan global.




— 70 —

Ciertos procesos meningeos, especialmente,
aquellos ligados a la evolucién de la. tuberculo-
sis, pueden dar macimiento a sintomas cercanos
al sindrome paralitico, pero, la evoluciéon de los
accidentes, agregada a los caracteres psiquicos
y sométicos, no pueden permitir la duda largo
tiempo.

A veces la esclerosis en placas, puede acom-
paharse de transtornos mentales intensos, pre-
sentando la mascara de ia paralisis general.

En efecto si las perturbaciones psiquicas méas
frecuentes, sélo consisten en un cambio o varia-
bilidad del cardcter. en determinados casos pue-
de netarse un verdadero debilitamiento inte-
lectual. Ademas se agrega a este deficit psiqui-
co: el temblor, los transtornos de lai palabra, la
exageracion de los reflejos, ctc., se comprende
que pueda producirse el error de confundir os-
ta enfermedad con la paralisis general. Sin
embargo el diagnéstico diferencial de las dos
afecciones es posible, si se examina detenida-
mente los transtornos psiquicos y los somdticos.
Los sintomas mentales de la esclerosis en pla-
cas, consisten habitualmente en una emotividad
excesiva, que trae a menudol como consecuen-
cia crisis de llanto y .de risa, sin relacién con la
causa provocadora. La ideacién no esta pertur-

bada, y el raciocinio] y ¢l juicio no han desapa-
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recibido. de modo que la auto-critica no esta de-
bilitada como en la paralisis general. Las por-
turbaciones de la palabra. en uno y en otro ca-
50, no presentan tampoco tal semejanza. que sea
imposible diferenciarlos: la palabra scandée do
la esclerosis en placa, es muy distinta para un
oido ejercitado, de la disartria de la paralisis
general.

Otra afecciéon que puede semejar a la paralisis
general juvenil, es la demencia; precoz. Se trata
cn efecto de una psicosis que suele aparecer en
la. pubertad y que lleva; @, una. decadencia. de las
facultades psiquicas. Pero la demencia precoz
es una afecciéon de marcha mas lenta, de evolu-
cion larvga: ademas el estado, demencial, no sue-
le ser tan profundo, como en la paralisis gene-
ral, y en el examen som#itico. no se observan,
el temblor, ni 1a exageracion de los reflejos, ni
fenémenos oculares, ete.

Los transtornos mcn‘tales de la. pubertad, tie-
nen caracter suficiente para poder ser diferen-
ciados de la enfermedad que tratamos. 'En ellos
nuanca se observa; un estado demencial, sino un
simple transtorno superficial de las ideas, del
raciocinio, y algunas veeces, de una tendencia,
melancdlica o hipocondriaca, con sentimientos
afectivos conservados, cuando no exaltados.

Los transtornos psiquicos que acompafian a




las lesiones en focos. son algunas veces con-
fundibles con la paralisis general juvenil. En
el curso de la evolucion de los tumores del en-
céfalo. suelen aparacer sintomas en la esfera in-
telectual ; ellos son, sin embargo. bastantes par-
ticulares, como para atribuirlos a su verdadera
causa. Nuestra observacion primera es un bo-
nito ejemplo de esa posibilidad. En esa afec-
cién el nifio se hace via sea irritable o apético, la
inteligencia es menos viva y se vuelve indiferen-
te & todo. Como se¢ ve, ésto puede hacerlo ase-
mejar a una paralisis general; pero mediante un
examen cuidadoso se puede observar que esa tor- i
peza del espiritu, es distinta a la de las demen-
cias paraliticas.

Hay en el tumor cerebral. una lentitud sobre

tocdo en la ideacién, pero no la decadencia glo-

bhal y difusa del paralitico general. Ademas cl
examen somatico comprueba éxtasis papilar y
los signos de hipertensién endocrancana, asi co-
mo los de compresion local. que faltan en la
meningo-encéfalo-mielitis paralitica. Como se su-
pone, nos referimos a casos que se encuentran
en periodos de evolucién, que permiten la com-
paracion que acabamos de hacer. De la lectura de
nuestra observacion primera. es facil deducir co-
mo pudo producirse el error de diagnoéstico cn
es ecaso. radicando on ello su intercs.
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La epilepsia frecuente en la infancia. ((ue como
se sabe puede llevar a la demencia, es un proble-
ma ae diagnéstico que suele ofrecer interés. kn
la epilepsia el examen somatico muestra la ausen-
cia de los sintomas somaticos de Ia paralisis ge-
neral. Kn los casos en que la demencia paraliti-
¢ se agrega a ésta enfermedad, se presenta roa-
les dificultades para descubrir la asociacion.

La histeria y la neurastenia pueden en ciertos
casos, presentar transtornos mentales, que ha-
cen pensar en esta enfermedad, pero el exanen
del enfermo ensefiaria la falta de decadencia
mental global y a mas. en ellas el examen somi-

tico es negativo.

[V VIV
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Tas lesiones de la pardlisis gencral juvenil,
idénticas a las de la pardlisis general del adul-
to, interesan no solamente ¢l cerebro, sino tam-
bién todas las partes del sistema nervioso cen-
iral v periférico, las mismas visceras no qua-
dan respetadas.
Estas lesiones no son todas igualmente impor- i
tantes v por ello, tendremos cuidado en indi-
car cuales son las fundamentales y cuales no son
mas que accesorias.
Il estudio de la anatomia patoloégica, como
¢l de la clinica, demuestra la semejanza de na-
turaleza de la demencia paralitica del nifio y del :
adulto. :
La lesion fundamental de la paralisis general
juvenil, es una meningo-encéfalo-mielitis difusa.

Las lesiones macroscopicas més comun=s son:
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el cranco puede presentar espesamientos. hipoer-
trofias, adelgasamientos y atrofias irregularman-
te dispuestos: las alteraciones meningeas. por el
contrario, son mas llamativas v méas constantes.
La duramadre esta plegada, opaca, blanqueci-
na, la aracnoides espesada, sobre todo en las ve-
cindades de los vasos, sus mallas son asiento de
una infiltraciéon gelatinosa, v edematosa. La le-
si6n macroscOpica mas caracteristica, csta cons-
tituida por las adherencias de la piamadre a la
corteza cerebral, si se ensaya desprender esta
membrana se arranca al mismo tiempo porcio-
nes mas o menos extensas de substancia cere-
bral, produciéndose asi erosiones y ulceraciones
patognomonicas. Sin embargo, algunos autores
v entre nosotros Jakob, han demostrado que di-
chas ulceraciones casi no se las observa cn los
cerebros bien fijados. '

La aracnoides y la pfamadre, presentam lesio-
nes descriptas por Bayle, con el nombre de arac-
noiaitis, y por Calmeil, con el nombre de peri-
meningo-encefalitis difusa; las dos membranas
estdn espesadas y soldadas entre si, resultando
de ¢sto placas, rastros blanquecinos semejantes
al tejido cicatricial joven, que se las ve especial-
mente a lo largo de los vasos. !

Jia duramadre, estd aplanada, adelgazada y

descolorida en los casos antiguos, mientras (ue
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SCopresenta tensa v ocongestionada en los casosz
1ccientes. In efecto, en las formas a marcha len-
ta Ia masa hemisférica esta a. menudo atrofiada,
las circunvoluciones, especialmente las del 16-
bulo frontal, estan aplanadas, disminuidas de vo-
Inmen, los surcos ensanchados, asi como las en-
vidades ventriculares. ‘

La substancia gris no solo esta adelgazada,
su consistencia disminuida, se la levanta facil-
mente raspando con el dorso del escalpelo la
superficie del cerebro. A veces aparece perfora-
da por pequenas lagunas visibles a simple vista
(estado lacunar) o estado criboso. Este aspecto
e¢s sobre todo evidente en los lobulos fronto--
paritales, alli donde asientan también las cro-
siones, v hecho ‘particular, no en la profundidad
de los surcos, sino cn las partles salientes de la
corteza. ‘

La membrana ependimaria presenta un aspecto
granuloso, achagrinado, comparado al de la len-
gua del gato.

Mas interesantes son las lesiones histoldgicas,
indispensables muchas veces para asegurar un
buen diagnéstico.

Jin la encefalitis paralitica, son atacados to-
deg los elementos que entran en la constitucion
del cerebro, tanto los elementos neuro-cpitelia-

les: células y fibras nerviosas, elementos ncu-




— 78

réglicos y del tejido mesodérmico: vasos sangui-
neos y linfaticos meningeos.

Las mas importantes entre estas lesiones, son
las del tejido neuro-epitelial, puesto que de ecllas
dependen los sintomas mentales.

Las células nerviosas de la cortoza son en gene-
ral gravemente atacadas desde los comienzos de
la. enfermedad. Al principio del proceso destruc-
tivo, la célula nerviosa 'presenta pocas altera-
ciones a nivel de su cuerpo celular: pero por el
contrario se comprueban con el método de Gé-
1gi, atrofia y segmentacién de las prolongacio-
nes protoplasmicas, «en este periodo la neurona
ha vuelto a la vida individualy. MAas adelante =e
constata con el método de Nissl, modificacio-
nes descriptas por aquel autor con el nombre
de cromatolisis: fusién de los CUerpos croma-
ticos. los granos croméaticos se dislocan, pier-
den su ordenacién regular al rededor del ntcleo,
se fusionan después en bloques irregulares que
por ultimo se transforman en un fino polvo mal
colorcable, y la célula se convierte en un bloque
homogéneo. El cuerpo celular se tumefacta, se
acuoliza y luego sus contornos se esfuman, y
no queda al rededor de nticleo més que una pe-
quenia porcién de protoplasma. Los ntcleos se
alteran igualmente: el nteleolo se hace excén-

trico ¥y luego desaparcce, los bordes nucleares
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se horran y se prencia asi la fusion total de 1o%
nucleos de las células nerviosas. Todas estas al-
teraciones se observan en las microfotografias
(ue acompalian a nuestro primer caso.

La red de neurofibrillas intracelulares presen-
tan manifiestas alteraciones; por la impregna-
¢ién argéntica aparecen primero, fragmentadas,
v luego no se colorean ya.

Los elementos de sosten, células y fibras neu-
roglicas se multiplican intensamente, lo que ha
hecho pensar que el comienzo de la enfermedad
se hiciera por tal proliferacion.

Las células neurdglicas que normalmente se
disponen al rededor de las ¢élulas nerviosas, sc
multiplican v se hipertrofian al mismo tiempo
(ue crean numerosas prolongaciones; vénse asi
por todos lados, células arafias gigantes, implan-
taaas especialmente en las paredes de los va-
sos (Lamy).

Bajo la piamadre. la ncuroglia forma mamelo-
nes adherentes a la trama conjuntiva meningea ;
las granulaciones ependimarias son igualmente
noéculos neuroglicos. En la superficie de la cor-
teza, la ucuroglia forma un apretado fieltro de
fibrillas neoformadas que ocupan el lugar de los
clementos desaparecidos.

Tuczek, insistié el primero, sobre la importan-

cin de las alteraciones de las fibras mielinicas
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de la corteza. Estas fibras degoneran todas gra-
cdualmente desde la superficie a la profundidad,
comenzando por las fibras tangenciales super-
ficiales de Exner, para terminar por las fibras
rardiadas @ tanto que en:los casos algo avanza-
dos, todas las fibras mielinicas de la corteza han
desaparecido. En otros tiempos estas lesiones
ccuparon el primer puesto, hoyv ellas se pospo-
nen a las alteraciones celulares.

Este proceso degenerativo. de las fibras mie-
linicas de la corteza, sc extiende mas tarde a la
substancia blanca. de los hemisferios.

Las lesiones meningeas estan constituidas ba-
i0 un mismo tipo; a mas de las lesiones vascu-
lares que ya citaremos, se constata un espesa-
miento y una multiplicacién de las fibras con-
juntivas, estas forman numerosas capas estrati-
ficadas, entre las cuales se disponen numerosos
clementos celulares de la misma naturaleza de
aquellos que llenan las vainas linfaticas peri-
vasculares.

Las lesiones vasculares son constantes v se ad-
mite que ellas constituyen la marca de la pari-
lisis general. Los vasos presentan lesiones muy
pronunciadas, sus vainas linfaticas se llenan de
elementos celulares, do especie  diferente v oque
se distinguen bien por los procedimientos mo-

cdernos de coloracion.
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La infiltracion celular perivascular ostd cons-
tituida : por células redondas a protoplasma. po-
co abundantes v a nucleo obscuro, sin gue se
pueda distinguir red cromatica: son los linfoci-
to=. células mas voluminosas cuyvo cardcter osen-
cial es poscer un nucleo separado del protoplas-
ma por una zona clara: los «plasmazellens de
Unna. Células de nidceleo bilobado, cuyo proto-
plasma contiene granulaciones basofilas metacro-
maticas: los «mastzelleny de Ehrlich:; v en fin,
elementos de ntcleo a bastoneitos: los «stabchen-
zelleny de Nissl (Raymond).

La pared de los vasos, alrededor de los cuales
se desarrolla esta infiltracion, no permanece on

gencral indemne, ella se hace homogenea y su-

fre la degencracion coloide. los elementos que la

constituyen sc¢ multiplican. El epitelio no per-
manccee inactivo, sus células hinchadas o pro-
liferadas, obstruyen la luz de los vasos v ¢éstos
a veces aparceen trombosados.

[.os vasos mismos proliferan intensamonte.

Este mismo proceso se desarrolla en cl cero-
belo, donde se observa-la fusion de las células
de Purkinje.

En la médula las lesiones pueden quedar loca-
lizadas al cordon posterior sélo. o en el posterior
v lateral.

Tetas lesiones pueden limitarse a mitad pos-
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terior de la médula. pudiendo limitarsela por
delante trazando una linea. por el canal ependi-
mario. Cuando ecstas lesiones quedan limitadas
a los cordones posteriores no se las diferencia de
las de la tabes: atrofia progresiva vy desapari-
c¢ién de ‘las fibras radiculares, como también de
la rea de la columna de Clarke.

Lia- substancia gris medular, también estd al-
terada. La red mnerviosa del cuerno anterior estd
rarificada o destruida y° reemplazada por un fiel-
tro neurdglico: las células de los cuernos ante-
riores estan atrofiadas y en vias de degeneracion
granulograsienta.
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