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RESUMEN

Gonzalo Rodriguez Lafora nacié en Madrid en 1886. Establecid relacion con Simarro y Madinaveitia, iniciandose
con ellos en la neuropatologia. Licenciado en Medicina en 1907, perfeccioné durante 1908 su formacion con Achu-
carro y Gayarre y se traslad6 a Berlin, donde trabajé en La Charité con Ziehen y estudié con Oppenheim. Amplié
sus conocimientos de neuropatologia con Brodmann y Vogt. Posteriormente se traslad6 a Munich, trabajando
con Kraepelin y completando su formacién neuropatoldgica con Alzheimer.

En mayo de 1910 acudié a Washington D.C., al Government Hospital for the Insane, propuesto por Achucarro,
quien desde 1908 se ocupaba del servicio de neuropatologia. El nombramiento contd con el apoyo de Alzheimer.
Durante su estancia en Washington D.C. estudi6 un caso de epilepsia mioclénica familiar en 1911, describiendo
el cuadro clinico del proceso, el caracter hereditario autosémico recesivo y el hallazgo de inclusiones de cuerpos
amildceos en las neuronas, formulando la hipdtesis de que la enfermedad era un trastorno metabdlico congénito.
Publicé este caso en Alemania y amplié su estudio en colaboracion con Glueck.

Inicialmente la escuela alemana, en especial Stiirmer y Alzheimer, dudé de la veracidad del trabajo. Los autores
remitieron preparaciones microscopicas a estos cientificos. Alfons Maria Jakob confirm¢ la veracidad del trabajo
de Lafora y denomino la enfermedad con su nombre.

La principal aportacion de Lafora, la epilepsia mioclonica, no resta valor a otras investigaciones sobre la clinica y
patologia neuroldgica, actividades de asistencia o enfoque médico sobre la educacion sexual, educacion de los

disminuidos mentales, asi como problemas médico-legales.

PALABRAS CLAVE

Gonzalo Rodriguez Lafora, epilepsia mioclonica progresiva, enfermedad de Lafora

La figura del Dr. Gonzalo Rodriguez Lafora ha sido
minuciosamente estudiada por L. Valenciano, autor de la
biografia en la que hemos basado este articulo’.

Naci6 en Madrid en 1886 (figura 1). A la edad de cuatro
afios se trasladd a San Juan de Puerto Rico, puesto que su
padre, militar de profesion, fue destinado a aquella plaza.
Gonzalo era el segundo de cuatro hermanos.

Tras la muerte del padre en 1892, la familia Rodriguez
Lafora regres6 a Madrid. En esta ciudad el futuro médico
realiz6 sus estudios primarios y universitarios. A
temprana edad se le practicé una intervenciéon para
mejorar las secuelas de la poliomielitis que habia sufrido
alos dos afos.
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Ingreso en la Facultad de Medicina de Madrid en otofio
de 1900, antes de cumplir los 15 afos. La precariedad de
la ensenianza oficial la supli6 asistiendo al laboratorio de
Simarro y Madinaveitia, ausentandose con frecuencia de
las clases en la facultad. Se licencid en 1907 con un expe-
diente académico brillante.

Iniciada su actividad profesional, omitié su apellido
paterno y firmaba y era conocido como Gonzalo R.
Lafora. Ampli6 su formacién histolégica y neuropatold-
gica con Achucarro y Gayarre. A finales de 1908 se le
concedié una pension para estudiar la anatomia del
sistema nervioso en Berlin y Munich.

En Berlin trabajé en La Charité, en el servicio de neuro-
psiquiatria de Ziehen, y simultaneamente estudi6 clinica
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Figura 1. Gonzalo Rodriguez Lafora (1886-1971)

neuroldgica con Oppenheim y neuropatologia con Brod-
mann y Vogt. Lafora tradujo al espaiiol el tratado de su
maestro Ziehen Compendio de psicologia fisiologica. Poco
después se trasladdé a Munich, ampliando sus conoci-
mientos de clinica psiquidtrica con Kraepelin y de neuro-
patologia con Alzheimer. Es evidente que la estancia en
Munich fue la mas fructifera para el desarrollo cientifico
de Lafora. Siguiendo su formacion, realizé breves estan-
cias en Paris trabajando en los servicios de Dejerine y
Pierre Marie.

En noviembre de 1909 Lafora recibi6é una carta de su
maestro y amigo Achucarro, que estaba trabajando en el
Government Hospital for the Insane de Washington D.C,,
proponiéndole que le sustituyera como director del
departamento de neuropatologia. Lafora acepto el cargo,
que ocupd desde mayo de 1910 hasta finales de 1912.

En 1911, durante su estancia en Washington D.C., estudié
un caso de epilepsia mioclonica familiar. Describi6 con
detalle el cuadro clinico del enfermo, resaltando el

caracter hereditario autosémico recesivo del proceso, asi
como sus caracteristicas anatomopatoldgicas. Lafora
describio el caso afirmando que era una entidad hasta
entonces no descrita y que era debida a un trastorno
metabolico congénito de caracter hereditario.

A finales de 1912 regresé a Espania. Su obra cientifica fue
pronto valorada por Cajal, quien en 1913, en el seno de
su Instituto, creo para Lafora el Laboratorio de Fisiologia
Experimental del Sistema Nervioso. Al mismo tiempo fue
nombrado auxiliar interino de la seccién de psicologia de
la citedra de Medicina Legal de la Universidad Central y
poco después vicesecretario del Patronato Nacional de
Anormales. Cabe destacar, como fruto de su trabajo en
este patronato, su obra Los nifios mentalmente anormales,
primera en Espana en la que se enfoca la problematica de
la subnormalidad bajo la perspectiva médica. En 1916 la
Junta de Ampliacion de Estudios le concedio la direccion
del Laboratorio de Fisiologia y Anatomia del Sistema
Nervioso. Desgraciadamente el laboratorio solo existié
dos afios.

Junto a su labor de investigacion y asistencia social, Lafora
no abandono la préctica clinica; por ello asistio al servicio
del Hospital Provincial trabajando junto a Achucarro, asi
como en una policlinica existente en la calle de San Barto-
lomé.

En los afios 20 la inquietud médica y social le llevd a
fundar el Instituto Médico Pedagdgico y el Sanatorio
Neuropatico de Carabanchel. Finalmente gané por oposi-
cidn la direccion del servicio de neurologia y psiquiatria
del Hospital Provincial.

El Instituto Cultural Espafiol le designé en 1923 como
representante de la intelectualidad espafiola. Pronuncié
varias conferencias en Buenos Aires, entre las que cabe
destacar las dictadas en la Facultad de Medicina con el
titulo ‘Las investigaciones experimentales sobre la locali-
zacion de las apraxias, ‘El psicoanalisis como método de
investigacion cientifica’ y ‘Las mioclonias y los cuerpos
amilaceos en las células nerviosas.

Al estallar la Guerra Civil, por sus ideas progresistas y
democraticas y a pesar de que no formaba parte de
ningun partido politico, se exilié a México, residiendo
nueve aios en México D.E. Fue recibido amablemente por
el gobierno presidido por Céardenas, asi como por el esta-
mento profesional: fue nombrado socio honorario en la
Academia Nacional de Medicina de México que presidia
Rosendo Amor, ademds de miembro de honor en la
Sociedad Mexicana de Neurologia y Psiquiatria.
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En el pais de acogida dict6 varios ciclos de conferencias
en la Facultad de Medicina y al mismo tiempo se le
permitio ejercer con libertad la medicina privada. Publico
numerosos articulos en las revistas médicas Archivos de
Neurologia y Psiquiatria de México, Revista de Ciencia y
Revista de Medicina. En 1939 fue invitado a dar conferen-
cias en los EE UU, en la Universidad de Los Angeles y en
1942 y 1946 en el St. Elizabeths Hospital de Washington
D.C.

En 1947 regres6 a Espafa, donde fue sometido a un
proceso de depuracion. Debié demostrar su no perte-
nencia a partidos politicos de filiacién socialista ni
marxista. Durante el proceso, que dur¢ tres afios, pudo
ejercer su profesion. Finalmente, examinado su expe-
diente por el Consejo de Ministros, se dictamind su reha-
bilitacion. Prueba de la misma fue su incorporacion en el
Hospital Provincial e igualmente como jefe del departa-
mento de neuropatologia del Instituto Cajal. Jubilado en
1955, siguid con su actividad docente y cientifica. El Dr.
Lafora falleci6 en 1971 a la edad de 85 afios.

A su accién personal se debe la ‘recuperacion’ de la publi-
cacion Archivos de Neurobiologia, fundada en 1919 por
Ortega y Gasset, Sacristan y él mismo. En 1954 aparecid
el primer nimero de la segunda etapa de la revista, tras
su interrupcion durante 16 afios por los avatares de la
Guerra Civil y la posguerra.

El Dr. Lafora fue miembro de la Sociedad Espaiiola de
Neurologia (SEN) desde su fundacién en 1949, presi-
diendo desde 1950 la Seccidén de Neurologia Social. Poste-
riormente ocupd cargos en la Junta Directiva entre 1952
y 1958 como vicepresidente segundo y vocal primero.
Presentd ponencias en tres reuniones bianuales: ‘El
problema de la asistencia al invalido neurolégico. Manera
de afrontarlo publica y corporativamente’ (II Reunién
Bianual de la SEN; Madrid, 29 y 30 junio de 1952),
‘Historia de la neurologia espaiola, junto a B. Rodriguez
Arias y L. Barraquer Bordas (V Reunién Bianual de la
SEN; Murcia, 22 y 23 de noviembre de 1958); y ‘Concepto
clinico actual de las encefalitis viricas, junto a B. Rodri-
guez Arias (VII Reunién Bianual de la SEN; Pamplona,
16 y 17 de octubre de 1962).

Lineas de investigacion

La formacion de Lafora fue basicamente neuropatolo-
gica, pero su estancia en Munich y Washington D.C. le
acerco a la clinica de la especialidad. Prueba de ello es
que en la mayoria de sus trabajos el estudio anatémico

se acompaiiaba de una exposicion detallada de la clinica
de cada caso.

Su primer trabajo, ‘Sur la karyorrhexis neuroglique’} lo
publico tres anos después de finalizar su licenciatura. Un
afio después, en 1911, public6 en Alemania su trabajo
sobre las inclusiones de cuerpos amildceos en las
neuronas en un caso de epilepsia miocldnica familiar que
habia estudiado durante su estancia en Washington
D.C.**. Poco después, junto con Glueck, amplio la ante-
rior publicacidn, afiadiéndole la historia clinica, asi como
el detalle del cardcter hereditario autosémico recesivo y
la posible etiologia debida a un error metaboélico congé-
nito (figura 2). El cuadro clinico lo presenté un
muchacho de 16 aflos con una clinica caracterizada por
mioclonias, crisis parciales del lobulo occipital, crisis
generalizadas y demencia progresiva. El enfermo murid
pocos anos después por un estado epiléptico mioclénico.

Beitrag zur Histopathologie der myoklonischen Epilepsie.

Von

Dr. Gonzalo R. Lafora (aus Madrid),
Histopathologe.

Bearbeitung des klinischen Teiles
von
Dr. Bernard Glueck,
Oberarzt.
(Aus dem Laboratorium des ,,Government Hospital for the Insane‘ in
Washington. D. C. [Direktor: Prof. Dr. W. A. White].)
Mit 3 Textfiguren und 2 Tafeln.

( Eingegangen am 29. Mai 1911.)

Wie wohl bekannt ist, stellt die myoklonische Epilepsie ein seltenes
Krankheitsbild dar, welches aus einer Kombination von Paramyoclonus
multiplex (Friedreich) und Anfillen sehr dhnlich denen, welche fiir
die Epilepsie charakteristisch sind, besteht. Die Krankheit ist eine
degenerative und wird als eine schwere Form des Paramyoclonus be-
trachtet.

Friedreich?) beschrieb 1881 zwei Fille von Paramyoclonus multi-
plex, deren Hauptsymptome Zuckungen verschiedener Muskelgruppen,
eines Muskels oder Faserbiindel eines Muskels waren. Diese Zuckungen
konnten nicht willkiirlich beeinfluBt werden; sie horten wihrend des
Schlafes auf und modifizierten willkiirliche Bewegungen nur schr wenig.
Fille von Myoclonus sind spéter bei Kindern von Delvart?) und von
Janowickz3), bei Siuglingen von Cirelli4) und Papillon$5), bei
infektisen Krankheiten von Valobra®), Meynier?) und Giacomucci®)

1) Paramyclonus multiplex. Virchows Archiv 86. 1881.

2) La paramyoclonus multiplex chez I'enfant. 8° Lille 1902,

3) Tic convulsif des enfants, paramyoclonus multiplex et cohrée électrique;
étude critique et comparative. 4°. Paris 1891.

4) Mioclono multiplex in un lattante. Gaz. d. osp., Milano 26, 329. 1905.

5) Syndrome myoclonique avec réaction méningée chez un enfant de 18 mois.
Bulletin de la Soc. pédiatr. de Paris 9. 1907.

6) Policlono infettivo (contributo allo studio delle mioclonie). Seritti medici
in onore di C. Bozzolo. Torino 1904.

7) Contributo clinico allo studio delle mioclonie infettive nell’etd infantile.
Arch. di psich. ete. 2%, 773. Torino 1906.

8) Di una rara complicazione della febre tifoidea. La clinica medicale italiana.
Marzo 1907, S. 174.

Z. 1. d. g. Neur. u. Psych. O, VL. 1

Figura 2. Portada del articulo ‘Beitrag zur Histologie der myoklonischen
Epilepsie’. en Zeitschrift fiir die gesamte Neurologie und Psychiatrie de
Lafora y Glueck®.
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Comentaba: .. la presencia de cuerpos amilaceos en las
células de la corteza cerebral y de los nucleos grises
centrales...abundando especialmente en la corteza
visual” (figura 3). Lafora sostiene en su trabajo que los
cuerpos amildceos se tifien con diferentes colorantes, lo
que permite afirmar que: “Todas estas reacciones no
dejan duda sobre la naturaleza amiladcea de estos cuerpos.
Es pues muy probable que los cuerpos amilaceos sean
simplemente producto de trastornos metabdlicos del
sistema nervioso” (figura 3)°.

Figura 3. Anatomia patoldgica de la epilepsia mioclonica, publicada origi-
nalmente en el trabajo ‘The presence of amyloid bodies in the protoplasm of
the ganglion cells: a contribution to the study of the amyloid substance in the
nervous system’

Inicialmente se dudé de la autenticidad del trabajo de
Lafora, especialmente Stiirmer, de la escuela alemana,
aunque posteriormente fue reconocida su aportacién
como veraz. Jakob subray¢ la importancia del hallazgo,
denominando al cuadro ‘enfermedad de Lafora.

Lafora estudié con detalle la correlacion clinico-anat6-
mica de la enfermedad, advirtiendo que en su caso y los
descritos por Westphal y Pilotti la presencia de inclu-
siones amildceas intracelulares coincidi6 con la presen-
tacion de mioclonias, circunstancia que no se constaté en
los casos descritos por Spielmeyer, Bielschowsky y
Weimann, en los que la presencia de cuerpos amilaceos
no se acompané de mioclonias. Por ello Lafora afirmé:
“... podremos aceptar la posibilidad de que el sindrome
mioclonico dependa de una determinada localizacion de
esta lesion™.

La principal aportacion de Lafora, la epilepsia mioclonica,
no resta valor a otras investigaciones sobre la clinica y
patologia neuroldgica, actividades de asistencia o enfoque
médico sobre la educacién sexual, educacion de los
disminuidos mentales, asi como problemas médico-
legales.

La neurosifilis fue un cuadro ampliamente tratado por
Lafora, dedicando varios de sus estudios a la forma
juvenil de la paralisis general progresiva. En 1917, y aflos
sucesivos, estudi6 el tratamiento de la neurosifilis por via
intrarraquidea con bioyoduro, bismuto y neosalvarsan.
Lafora adopto la administracion de sueros preparados in
vitro y utiliz6 una particular aplicacion terapéutica: una
gota de bismuto soluble mezclada con el LCR que acababa
de extraer.

Sobre la ataxia tabética aportd la hipdtesis de que su
origen afectaba ademads de a la sensibilidad profunda a
formaciones del cerebelo, laberinto y II par craneal.
Aporto también nuevas hipotesis sobre la etiologia de la
artropatia de esta enfermedad. Una aportacion llamativa
fue el estudio de las formas géastricas o monosintomaticas
de la tabes.

Las psicosis seniles y preseniles, entre ellas la enfermedad
de Alzheimer, fueron tema de amplio estudio. Docu-
mento el octavo caso de enfermedad de Alzheimer en la
literatura internacional®. Resumi6 sus estudios en la
ponencia que presento en el primer Congreso Interna-
cional de Neuropatologia, celebrado en Roma en 1952,
con el titulo de ‘Valorisation critique des découvertes histo-
pathologiques dans sénilité’. Resalto la lesion de los
pequenos vasos cerebrales en las demencias senialadas por
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Nissl y Alzheimer y la descripcion de la formacion de las
placas seniles, destacando que, en la enfermedad de
Alzheimer, la degeneracidn fibrilar es mas abundante en
la regién media parieto-occipital y occipital, topografia
que justificaria la presentacion de afasia, apraxia y agnosia
en la enfermedad. Igualmente recalcd los trabajos de Rio-
Hortega, que describian lesiones de degeneracion fibrilar
de Alzheimer en los astrocitos y células del epéndimo.
Lafora expuso en su ponencia una serie de conceptos
patoldgicos que no pocas veces estaban en contradiccion
con las ideas del momento.

Otro tema de estudio fue la neuropatologia de la esqui-
zofrenia, por influencia de sus maestros Alzheimer y Nissl
durante su estancia en Munich, y que continué durante
su estancia en Washington D.C., estudiando 60 cerebros
de enfermos esquizofrénicos. El resultado cientifico fue
desalentador.

Lafora realiz6 investigaciones en neurofisiologia en el
laboratorio del que Cajal le habia nombrado director.
Investigd la funcidn del cuerpo calloso en animales de
experimentacion, estudiando la causa de los trastornos
motores y apraxicos en los mismos. Igualmente se inte-
reso por el estudio de la fisiologia del suefio y su pato-
logia.

A lo largo de su actividad asistencial publicé numerosos
casos clinicos, asi como de terapéutica y diagnostico,
entre ellos estudios mielograficos. Cabe sefialar que en
1915 describié como sintoma precoz de la meningitis
cerebroespinal el prurito nasal, que fue reconocido por
algunos autores como ‘signo de Lafora.

Lafora estudio la psiquiatria y la asistencia de enfermos
discapacitados y mentales, plasmando sus ideas en arti-

culos y conferencias. Del mismo modo, se interesé por
problemas de higiene mental y colabord en peritajes
forenses, tanto en Espafia como durante su estancia en
México. Sobre el estudio psicopatoldgico, destacan sus
articulos ‘El criminal nato; ‘Psicopatologia del crimen’ y
‘Analisis psicopatoldgico del estrangulador de mujeres
Gregorio Cardenas.

Muchos fueron los médicos que asistieron junto a él,
primero en el consultorio de San Bartolomé, y posterior-
mente en el laboratorio de Cajal y en el Hospital Provin-
cial. Entre ellos destacaron Rey Ardid, Valenciano,
Obrador y Fernandez- Armayor, pero mas que discipulos
eran médicos generales con ansia de adquirir formacion
neuroldgica, por lo que no puede afirmarse la existencia
de una escuela formada junto a Lafora.
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