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Eponimos espaiioles en neurologia clinica
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RESUMEN

Introduccion. El uso de eponimos médicos ha sido criticado por su imprecision, aunque por otro lado hacen
honor a personajes historicos. No suele contemplarse la medida en la que prosigue su uso en el tiempo. Nunca
habian sido estudiadas las descripciones originales de epénimos espafioles relacionados con neurologia clinica y
su uso posterior en la literatura médica.

Material y métodos. Se han investigado los trabajos originales de autores espaiioles, a condicién de que sus epdnimos
estuvieran relacionados con neurologia clinica y hubieran sido citados bajo este nombre en la literatura. Aunque ha
sido utilizado Internet (busquedas como “epdénimos”, “autores espanoles” y otras), la principal fuente utilizada ha
consistido en lecturas diversas sobre la Historia de la neurologia en Espafia. El método aplicado no garantiza, por
tanto, que no existan otros autores cuyos epénimos hubieran merecido aparecer en el presente articulo.
Resultados. Nueve autores habian originado diez epénimos. Su presentacion se ha llevado a cabo segun el orden
cronologico de la publicacion que les dio origen. Siguen siendo citados con relativa frecuencia la enfermedad de
Lafora y el sindrome de Tolosa-Hunt, seguidos por el sindrome de Marin Amat. El signo de la prension forzada
del pie de Barraquer Roviralta, el sindrome de Tapia y el sindrome paranoide de los ciegos de Sanchis Banus
solo aparecen raramente en la literatura actual. La lipodistrofia céfalo-toracica de Barraquer-Simons se cita
ocasionalmente en la literatura endocrinoldgica o relacionada con enfermedades metabdlicas. El mal de la rosa
de Gaspar Casal es un cldsico en la historia de la pelagra. Solamente cuatro de los autores eran neurdlogos o
neuropsiquiatras, todos ellos trabajaban en hospitales de Madrid o Barcelona y la mayoria de sus publicaciones
aparecieron entre 1906 y 1926, una época de relativo florecimiento de la ciencia en Espafa. El hecho de haber
aparecido el trabajo en lenguas distintas al espafiol en diez ocasiones (francés, aleman e inglés, por este orden)
subraya la influencia de la barrera idiomatica en la difusion de la ciencia.
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Introduccion

El adjetivo “eponimo” suele aplicarse en medicina a
determinado signo o sintoma, a un sindrome, una
enfermedad o diferentes estructuras anatdmicas. Son
muchos sus detractores y no faltan argumentos para ello.
A veces por la injusticia de soslayar el nombre de quienes
llevaronacaboeltrabajo, otorgando el epénimoal director
del laboratorio o clinica donde se realiz6'. También por
la sobreabundancia de nombres propios, como en los
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sindromes del tronco del encéfalo, sobre cuya definicion
discrepan incluso los propios neurélogos®. Y ello por no
hablar de criminales nazis, cuyos nombres en neurologia
sobrepasan la treintena’. Beligerantes detractores de su
uso, como Sir William Gowers (1845-1915), el célebre
neurdlogo victoriano, cuyo nombre paradéjicamente ha
sido asociado a la distrofia de Duchenne y a uno de los
fasciculos espinocerebelosos®. Todas ellas son fundadas
razones que explican propuestas para su abandono y
substitucion por términos descriptivos®.
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Figura 1. Portada de la Historia Natural y Medica de el Principado de
Asturias e ilustracion del libro original de Casal (p. 328) esquematizando la
localizacion tipica de las lesiones del mal de la rosa en el dorso de manos y
pies, asi como en torno al cuello (imagenes reproducidas del original, Real
Academia Nacional de Medicina [RANM]). En ella reza: “Obra péstuma
que escribi6 el Doct. D. Gaspar Casal, médico de su Majestad, Protomédico
de Castilla, Académico de la Real Academia Médica Matritense. La saca
a luz el Doct. Juan Joseph Garcia Sevillano, médico de la familia del Rey
nuestro sefior, examinador de su real Proto-medicato, médico que ha sido
de los Reales Hospitales, y actual en el Real Sitio de Buen Retiro, Académico
de la Real Academia Médica Matritense, y de la Real de Oporto”. La
traduccion del latin se ha consultado en: Mal de la Rosa, Su historia, causas,
casos, curacion. Dr. Gaspar Casal, Tipografia de los Laboratorios del Norte
de Espana, 1936, Masnou, Barcelona.

No deja de ser un propdsito poco realista. ;Como
abandonar términos como signo de Babinski o
enfermedad de Parkinson? Aparte de su tirdn evocador,
los epénimos aportan rigor histérico y hacen honor
al mérito de quienes hicieron avanzar la medicina®®.
En el caso de eponimos espafioles relacionados con el
sistema nervioso su numero es relativamente escaso,
pero en modo alguno inexistente. Segun Ezpeleta,
de 2078 epdénimos médicos (609 neuroldgicos), solo
ocho corresponden a autores espafoles, en su mayoria
relacionados con la neurohistologia’. En el presente
trabajo se analiza un nimero algo mayor.

El proposito de la presente publicacion es recuperar la
descripcion original de nueve autores espaifloles cuyo
eponimo esta relacionado con la neurologia clinica y que
ha merecido ser citado como tal en la literatura médica.

Material y métodos

Se han detectado nueve autores espanoles a quienes
se les ha adjudicado un epdnimo, sea a proposito de
enfermedades, sindromes o signos neurolégicos. En
términos cronoldgicos en relacién con la publicacion
origen del epénimo son los siguientes: Casal (1762),
Tapia (1905), Barraquer-Roviralta (lipodistrofia céfalo-
toracica, 1906), Cajal (nucleo intersticial, 1909), Lafora
(1911), Marin Amat (1919), Barraquer-Roviralta
(prension forzada del pie, 1921), Sanchis Banus (1924),
Maranon (1926) y Tolosa (1954). Como criterios de
seleccion se eligieron aquellos relevantes en neurologia
clinica y el hecho de haber aparecido como tal epénimo
en la literatura médica.

Se busco el articulo o libro origen del epoénimo,
transcribiéndolo en su totalidad o aquellos parrafos
mas relevantes. Aunque autores como Del Rio Hortega,
Achtcarro o el propio Cajal (salvo en el caso del nucleo
intersticial) son citados muy frecuentemente, han sido
descartados por no tener relacion directa con neurologia
clinica.

Resultados
Enfermedad de Casal o mal de la rosa (1762)

En cierta manera, Gaspar Casal Julian (Gerona,
1680-Madrid, 1759) salvolahonrilladela cienciaespafola
en el mezquino siglo XVIII. No fue universitario, quiza
para su suerte, como asegura Maraiéon'’. En el colegio
de Sigiienza obtuvo el titulo bachiller, poco mas que un
sacamuelas, pero sus andanzas por La Alcarria y Soria le
agudizaron sus dotes de observador, ya como bachiller
en medicina. En 1718, al filo de los cuarenta afios, tuvo la
fortuna de caer en Oviedo donde el padre Feijoo, temible
polemista antimédico, desde su celda del convento de
San Vicente, representaba un refugio de sabiduria. Le
proporciond libros, le relacion6 con maestros extranjeros
e inclind su gusto por la experimentacion.

Las obras que perduran suelen tener larga gestacion y su
obra magna Historia Natural y Médica de El Principado
de Asturias (1762) la redactd casi al término de sus dias,
en Madrid, siendo médico de camara supernumerario
de Fernando VI' (figura 1). Se edité tres afios después
de su muerte gracias a Juan José Garcia Sevillano,
antiguo compaiero del Protomedicato. Queda mucho
por aclarar sobre la vida de este personaje, como la
persecucion sufrida por su madre, Maria Ruiz, a manos
de la Inquisiciéon'




Epo6nimos espanoles en neurologia clinica

Gaspar Casal describid el “mal de la rosa” en el cuarto
texto de suobra, titulado Historia affectionum quarundam
regionis hujus familiarum, dedicado a enfermedades
endémicas de Asturias.

[...] De todas las afecciones corrientes en este pais,
no hay otra que la gane a horrible y contumaz [...].

Su nombre vulgar proviene tan sélo de un sintoma
que consiste en una espantosa costra, que si recién
salida no produce en la parte mas afectada mas que
rojez y aspereza, a la larga degenera en forma de
costra muy seca, escabrosa, negruzca con profundas
fisuras que penetran hasta la carne viva [...].

Para que esta costra maligna reciba el nombre
de “mal de la rosa” es condicion precisa que se
halle adherida a los metacarpos o metatarsos de
manos y pies [...]. Empiezan a manifestarse las
mas de las veces en el equinoccio de primavera,
suelen desprenderse en el verano [...] pero en su
lugar subsisten estigmas rojizos, semejantes a las
quemaduras una vez curadas. Al llegar la primavera,
como la golondrina, vuelven a aparecer. Otro signo
visible es una aspereza costrosa de color ceniciento
oscuro en la parte antero-inferior del cuello, a guisa
de collar [...]%.

Como perspicaz epidemidlogo, atribuyd el mal de
la rosa al “mijo de Indias” o maiz, alimento habitual
entre labriegos pobres de Asturias, una enfermedad
nutricional por déficit en niacina (vitamina B3).
Aparte de las célebres “tres D” (dermatitis, demencia,
diarrea) que aprende todo estudiante de medicina, sus
manifestaciones neuroldgicas pueden ser mas complejas,
como cefaleas, neuropatia periférica y ataxia sensorial o
cerebelosa'.

A partir de 1751 Francois Thiéry, médico de camara
de Luis XIV de Francia, quien habia conocido a Casal
en Madrid, difundié su conocimiento por el resto de
Europa®. Casi olvidada la pelagra hoy dia, su diagnéstico
se demord durante afios en un paciente drogadicto con
grave desnutricion®. Tan s6lo recordar que en el Madrid
sitiado durante la Guerra Civil, la psicosis pelagrosa
fue la manifestacién mas frecuente entre los trastornos
nutricionales observados entre la poblacion®®.

Es conocido que no existe imagen alguna de Gaspar
Casal. Salvo el azulejo con una figura imaginaria que
debiera haberse expuesto en alguna calle de Oviedo y que
generosamente envié Carlos Herndndez Lahoz a Bruyn
y Poser para que ilustraran su extensa revision historica
de la pelagra. Aun espera a que los ediles responsables se
decidan a colocarlo".

Sindrome de Tapia (1905)

Antonio Garcia Tapia (Ayllon, Segovia, 1875-Madrid,
1956) fue fundador de una saga de otorrinolaringdlogos
(abuelo, padre e hijo), tras duros comienzos como hijo de
meédico rural y combatiente en Filipinas, donde contrajo
la fiebre amarilla. Sufrié un largo periplo europeo para
especializarse, pero sus mayores éxitos profesionales los
alcanzaria en Madrid, donde fund6 un dispensario de
la especialidad en la Beneficencia Municipal, presidio la
Real Academia Nacional de Medicina entre 1915y 1917
y fue catedrético en el Colegio de San Carlos desde 1926.
“Ha sido el maestro que lo ensefia todo: desde la teoria
fisiolégica mas abstrusa hasta el modo de conducirse en
el trato humano’, comenta Maranén'® (figura 2A).

En 1905 ya como reputado especialista en
otorrinolaringologia, Garcia Tapia publicé en EI Siglo
Meédico el caso de un banderillero cogido durante la lidia
que sufria secuelas neuroldgicas notables'%.

Tratase de un hombre de treinta anos, torero, que
vino a mi clinica de pobres el dia 20 de Enero de
1904 para cuidarse un coriza agudo. Pero la voz
ronca, bitonal, tipica de los enfermos paraliticos de
laringe y la paralisis y atrofia de la mitad derecha
de lalengua [...] me hicieron comprender que tenia
ante mi vista un enfermo muy interesante. El dia 2 de
Septiembre de 1895, al poner un par de banderillas,
fue alcanzado por un toro que le dio un puntazo en
la parte lateral del cuello, un poco por detras del
angulo del maxilar inferior. En el momento noté6
que estaba casi completamente afénico, que se le
trababa la lengua, y que encontraba gran dificultad
para tragar la saliva [...].

Le impidieron seguir toreando porque brotaba gran
cantidad de sangre por la herida. Recuerda que le
suturaron la herida, pero a las tres horas perdio el
conocimiento repentinamente. Segin le dijeron,
lo recuperd en treinta y seis horas, encontrandose
entonces paralitico del brazo y pierna izquierdos,
y con la cara torcida hacia el lado derecho. [...]
Lentamente fue recuperando los movimientos,
al punto que a los ocho meses del accidente no
tenia sefial de la hemiplejia, pero la ronquera, asi
como la disartria y las dificultades en la deglucion
continuaban si bien algo mejoradas.

En su examen se advertia una cicatriz de unos
2 cm en el borde inferior de la regién parotidea
derecha, inmediatamente por debajo de la
mandibula, que ascendia en direccion oblicua hacia
arriba y atrds [...] hasta alcanzar casi al muasculo
esternocleidomastoideol...].

Los musculos esternocleidomastoideo y trapecio de
ese lado estaban paralizados y al propulsar la lengua,
la punta se dirigia hacia el lado de la lesién mientras
que la mitad derecha esta atrofiada. La motilidad del
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Figura 2. El Dr. Garcia Tapia en su juventud (A) y su elaborado esquema
(B) sefialando que la lesién dafia (de izquierda a derecha) los nervios espinal
(NS), recurrente (NR) e hipogloso (NH), preservando en cambio el nervio
laringeo superior (NLS) situado justamente por encima de la lesién (flecha,
afadida por el autor del presente articulo).

velo del paladar estaba intacta, sin la mas minima
indicacion de paralisis. Por laringoscopia, la cuerda
vocal derecha estaba completamente paralizada. La
sensibilidad de la laringe se mantenia intacta.

La primera consideraciéon que se hace Garcia Tapia es
la relacién que pudo tener la hemiparesia izquierda que
sobrevino horas después de la cogida con el resto de
los hallazgos. Aunque se le detect6 posteriormente una
estenosis mitral, piensa que probablemente la arteria
carotida sufrid una contusion durante el percance,
seguida de trombosis y embolismo cerebral. Algo que en
cambio le desconcierta es la razén por la que se mantenia
intacta la motilidad del velo del paladar pese a la paralisis
del nervio espinal e hipogloso. En un alarde de dominio
delaanatomia, disefié en un segundo trabajo un detallado
diagrama para diferenciar el sitio de la lesion en su caso
con los sindromes de Avellis, Schmidt y Jackson. En su
paciente, la lesion habria sido justamente por debajo del
nervio laringeo superior responsable de la movilidad del
velo del paladar, lo que explicaria su indemnidad. Como
no era raro en la época, publico simultdneamente sus dos
articulos en francés y castellano**.

Un afo después habia observado otros tres casos (uno
de ellos, también en un torero) que asociaban paralisis
ipsilateral de una cuerda vocal y hemilingual, no asi
de los musculos esternocleidomastoideo y trapecio lo
cual, de acuerdo con su esquema, ocurriria si la lesion
fuera un poco mas baja, respetando asi al nervio espinal
(figura 2B).

Ironias de la vida, quien fuera reconocido experto en
enfermedades del oido, desarrolld una grave sordera en
el ultimo segmento de su vida. Cuando fue a visitarle
como paciente el premio Nobel Jacinto Benavente, le
gritd: “Qué, don Jacinto, viene a verme por esto —dijo
senaldndose el oido- pues vea que no hay nada que hacer,
cuando exista algun aparato que sirva ya le avisaré™>.

Se ha descalificado el sindrome de Tapia por “erratico”
debido a la variada descripcién que se puede encontrar
en textos norteamericanos *, que lo confunden con la
segunda publicacion de Garcia Tapia**2. Es probable que
el error sea explicable por el dificil acceso al original y
por un dominio limitado del espaiiol y francés, idiomas
en los que fue publicado.

En opinién del autor de esta revision, el verdadero
interés del sindrome de Tapia es representar un ejemplo
unico de pardlisis alterna donde la lesion no se encuentra
en el tronco del encéfalo, sino cuya localizacion es
extracraneal a nivel del cuello.
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Lipodistrofia céfalo-toracica o enfermedad de Barraquer-
Simons (1906)

Luis Barraquer Roviralta (Barcelona, 1855-1928) fue el
fundador indiscutible de la neurologia en Catalufa y
uno de los pioneros de esta especialidad en el resto de
Espafia. Su epénimo va unido a la lipodistrofia céfalo-
tordcica o enfermedad de Barraquer-Simons y también al
reflejo de flexion plantar como manifestacion de lesiones
prefrontales (“reflejo de Barraquer”)®?*. Quienes
trabajaron con ¢l recuerdan la maravillosa capacidad
para imitar los rasgos semiologicos de las afecciones
neuroldgicas objeto de sus conferencias. También su
palabra, “modelo de arquitectura verbal que seducia por
su claridad y concision™.

El caso de la paciente con lipodistrofia cefalotoracica
fue publicado en 1906. El autor de estas lineas posee un
panfleto de 15 paginas, seguramente una tirada aparte®.
Un afio después aparecia duplicado en una revista
alemana®. El articulo fue documentado con 3 fotografias
de la paciente, dos de la cara (en reposo y sonriendo) y
una en la que se la muestra vestida casi de cuerpo entero,
obviamente irrelevante para demostrar la participacion
toracica (figura 3).

La paciente L.P,, una joven de 25 afios remitida por

el pediatra Dr. P. Ribera Mallofré, referia que a partir

de los 13 afios le habia enflaquecido rapidamente la

cara y la parte superior del pecho. Contrasta con

la normalidad del resto de cuerpo (cuyas medidas

somadticas omite por no contrariar a la enferma,

segun asegura). Diré que el desarrollo nutritivo en

lo referente al tejido adiposo desde el térax hacia

abajo corresponde de lleno al tipo de mujer sana y

que ha superado la pubertad. En lo que corresponde

a la parte superior del cuerpo, afecta con toda

especialidad [sic] a la cara. Esta es muy flaca y palida

en ambos lados, pero perfectamente simétrica en sus

dos lados. [...], diferencidndose de una enfermedad

de temperaturas altas o por una consuntiva [...] por

la viveza, prontitud y energia en la expresion de su

fisonomia.

Es de subrayar el minucioso examen fisico de la joven, sin
duda pensando en las manifestaciones neuroldgicas de
numerosas enfermedades sistémicas. Asegura asi que “la
piel de las zonas afectadas era delgada, pero no atréfica,
y conservaba su elasticidad normal”. Subraya igualmente
la ausencia de bocio, la movilidad conservada de los
parpados y de los ojos, presumiblemente para excluir
enfermedad de Basedow.

En la discusion aborda con especial detenimiento
la posibilidad de esclerodermia, hemiatrofia facial o

« = Historia clinica de
un caso de Atrofia del

tejido c¢luloadiposo,

porel Dr. L. BARRAQUER, Neurologo

del Dispensario del Hospital de la Santa Cruz de Barcelona.

Figura 3. Portada del articulo de Barraquer-Roviralta, mostrando a la
paciente con el gesto de inflar los carrillos y sonreir, asi como de cuerpo
entero (notese que la paciente que se mantiene vestida, lo que imposibilita
observar el componente toracico de la lipodistrofia).

“enfermedad de Parry” [sic] asi como los trastornos
troficos secundarios aenfermedades del sistema nervioso,
como la siringomielia. La posibilidad de “keratoderma
[sic] por alteraciones del tejido elastico o del colageno,
quedaba excluida por la normalidad cutdnea” En cuanto
a la hemiatrofia facial, comenta su posible relaciéon con
una neuritis del trigémino, que excluye por la estricta
simetria de la atrofia facial y la extension a la mitad
superior del tronco.

Barraquer se inclind a favor de un trastorno tréfico del
tejido adiposo secundario a una lesion de naturaleza
indeterminada del sistema simpdtico. No se conformd
con esta hipdtesis, haciendo alarde de precision
localizacionista y de conocimientos anatémicos.

El trastorno tréfico del tejido céluloadiposo debe

de incluir el trofismo facial [... ] pero no llega en

su limite inferior al ganglio estrellado, a la porcion

del cordon limitante anexo [sic], a las fibras

comunicantes radiculares desde el cuarto par dorsal,

ni a los segmentos medulares correspondientes ya

que se mantienen bien desarrollados los miembros
superiores.

Barraquer-Ferré, segundo de la saga, lo denomind
“enfermedad de Barraquer’, y cita a Simons aclarando
que su publicacion fue cinco afos posterior a la de su
padre®. De 10 casos propios, que analizo con excelente
iconografia, incluy¢ otro caso de lipodistrofia de
distribucién cefalotordcica (en este caso desvestida
parcialmente la paciente). En vista de la aparente afeccion
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Figura 4. Nucleo intersticial de Cajal “en el gato de pocos dias’, reproducido
de la figura 504, de Histologia del Sistema Nervioso de los Vertebrados. A
la derecha de la imagen se muestra el acueducto de Silvio (A). El “foco”
(sic) de Darkschewitsh se muestra en la parte superior (B) mientras que
en “C” (parte inferior de la figura) se muestra el “foco intersticial del cabo
anterior del fasciculo longitudinal posterior”. En (a) se observan “los nidos
pericelulares del foco intersticial” préximo a los axones del nucleo de
Darkschewitsch (b).

de la madre y de la hija de la paciente, concluyé en una
heredo-degeneracion hipotalamica.

La publicacion de Barraquer-Roviralta espoleé un
notable interés en toda Espana, proliferando numerosas
aportaciones, a decir verdad no siempre fidedignas®"**.
Hoy se considera la lipodistrofia cefalotordcica un
sindrome de origen desconocido®. A diferencia de
las formas generalizadas, no suele asociarse diabetes
insulino-resistente o fracaso renal*. La mayoria de
los pacientes son portadores de una inmunoglobulina
sérica de tipo IgG causante de la lisis del tejido adiposo
mediante expresion de adipsina, una proteina sérica®.

La historia personal de Arthur Simons (1979-1942),
coautor del célebre eponimo, fue tragica. Neurdlogo

aleman de origen judio y discipulo de Hermann
Oppenheim (1888-1919) en la Charité de Berlin, fue
expulsado de su puesto de profesor extraordinario tras la
llegada al poder de los nazis. Se le confiné en el campo de
concentracion de Vaivara, Estonia, donde fue asesinado.
Recientemente se ha rescatado una pelicula en la que
Simons, entre 1916-1919, muestra el efecto de la rotacién
del cuello sobre las extremidades paralizadas de pacientes
hemipléjicos. La flexion o extension de la extremidad
parética (Mitbewegungen o “reacciones asociadas de
Walshe”) fue su tema preferido de investigacion®.

El nucleo intersticial de Cajal (1909)

El nucleo intersticial de Cajal (INC, en la nomenclatura
inglesa) es una pequefia estructura situada en el
mesencéfalo rostral, dorsomedial respecto al polo
superior del nudcleo rojo. Junto con el nucleo de
Darkschewitz y el nucleo intersticial del fasciculo
longitudinal medial (inMLF) configura el sistema
premotor que regula los movimientos oculares en el
plano vertical*”*. El papel del INC estaria en mantener
fijos los ojos tras una sacada ocular®.

La descripcion por Cajal corresponde a lo que Francisco
Tello (1880-1958) denomina “segundo periodo” en la
vida cientifica del maestro®. Catedratico de Anatomia
en Barcelona (1887-1892), y decidido a sacarle partido
a la impregnaciéon cromoargéntica de Golgi, Cajal
comenzd a aplicarlo de manera sistematica en las
diferentes estructuras anatomicas del sistema nervioso.
La descripcion del INC aparecié en su opus magnum,
la Histologie du Systéme Nerveux de 'Homme et des
Vértebrés, publicada en francés en 1909 y, desde 2007,
traducida al castellano**2. Lo describi¢ al abordar la
disposicion del “fasciculo longitudinal posterior” en
cortes frontales del encéfalo en el raton de pocos dias:

Adviértase como las fibras del citado haz se
dispersan dejando espacio para las células del foco
intersticial (en italicas, en el original) y como de su
trayecto brotan tres especies de colaterales [...]. Las
fibras descendentes han sido demostradas en los
vertebrados inferiores por Edinger, van Gehuchten
y mi hermano [...]. El fasciculo longitudinal
posterior disminuye mucho de tamafo, torndndose
al mismo tiempo plexiforme [en cuyo interior],
se encuentra un foco [de neuronas] que nosotros
mismos no lo habiamos diferenciado durante
nuestras primeras pesquisas [del nucleo rojo].
Designamos este acumulo gris foco intersticial por
hallarse situado entre los haces algo dispersos del
cordén longitudinal (figura 4).
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Figura 5. Region pretectal, figura semiesquemitica (derecha), mostrando el nuicleo de Darkschewitsch (nuDark), el nucleo intersticial de Cajal (NuCaj) y

fasciculo longitudinal medial (MLF). Tomado de D.E. Haines*.

Figura 6. Localizacion del nucleo intersticial de Cajal (INC) en imagenes
por resonancia magnética en T2. Se encuentra sobre la parte posterior del
nucleo rojo (RN) y por debajo de la comisura posterior (PC). Es de notar
la diferencia anatémica entre el nucleo intersticial rostral del fasciculo
longitudinal medial (RIMLF) y el INC*.

La complejidad anatémica de la region ha dificultado
definir exactamente el correlato clinico de posibles
lesiones limitadas al INC*** (figura 5), el cual es posible
identificar actualmente en imagenes por resonancia
magnética® (figura 6). Algunos autores interpretan
que la preservacion de los movimientos oculocefalicos
verticales en el sindrome de Parinaud indicaria la
indemnidad de esta estructura®.

Enfermedad de Lafora (1911)

Nicolds Achtucarro (1880-1918) y Gonzalo Rodriguez
Lafora (1886-1971), éste seis afos mas joven, habian
coincidido en el laboratorio histoldgico que compartian
Luis Simarro y Juan Madinaveitia en la calle General
Oraa 3 de Madrid. Lafora, ain alumno de tercer afio
de Medicina, y Achucarro a punto de terminar la
licenciatura®. Un estudio sobre el sistema nervioso de
los peces dirigido por Simarro le serviria a Lafora para
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Figura 7. Gonzalo Rodriguez Lafora, al terminar sus estudios de Medicina
(A tomada de Valenciano Gaya?®*) y diferentes localizaciones de los
cuerpos amilaceos (B)*.

que la Junta de Ampliacion de Estudios le concediera una
beca “para estudiar anatomia del sistema nervioso”. Era el
15 de diciembre de 1908 y contaba apenas con 22 afios de
edad. En la clinica psiquiatrica de La Charité, en Berlin,
admiraria a Ziehen, su director, pero fue su estancia en
Munich, en la Nervenklinik der Maximilianum Institut,
al lado de Emil Kraepelin (1856-1926) y de Alois

Alzheimer (1864-1915) lo que dejaria profunda huella
en la formacién del futuro neuropsiquiatra*® (figura 7
A).

Achtcarro llevaba ya un afio en el laboratorio de
neuropatologia del Government Hospital for the Insane,
en Washington, D.C. (hoy Saint Elisabeth Hospital),
donde habia entrado por recomendacion de Alzheimer®.
Queria retornar a Espafia para casarse con su prima Lola
Artajo y el superintendente del Centro, el Dr. Williams
A. White, habia aceptado su sustituciéon por Lafora.
Nunca pudo imaginar aquel jovencito que la carta de
confirmacidn, fechada en noviembre de 1909, llevaria su
nombre a la inmortalidad cientifica. El laboratorio estaba
tecnoldgicamente bien dotado, pero sus conocimientos
de la lengua inglesa eran limitados™ y no le atraia la
orientacion clinica de su director, Adolf Meyer (1866-
1950), para quien la “higiene mental” dependeria
de influencias sociales¥. Con todo, fueron dos afos
fructiferos los que pas6 Lafora en Washington (del 11 de
mayo de 1910 a septiembre de 1912).

Su primer afio, en 1911, fue especialmente productivo
en términos cientificos: nueve publicaciones en total,
tres en inglés, una en espaiiol y cinco en aleman*. Entre
ellas, el trabajo sobre un caso de epilepsia mioclénica
progresiva, que firmé con Bernard Glueck y que daria
lugar al epénimo en neurologia clinica mas célebre entre
los espanoles™.

Un joven de 17 aios fue ingresado en el Manicomio
Federal de Washington en abril de 1910. Herencia
de alcohodlicos y de epilépticos. Retraso en la
escuela. En 1909 empezd con ataques epilépticos
[...] y en 1909 [aparecieron] “mioclonias en los
musculos oculares y labios, extendiéndose luego a
los musculos de los miembros y tronco”. Mds tarde
comenzd a observarsele “disminucién de la agudeza
visual [...] que siguié progresando [...], asi como
pérdida de memoria e inteligencia” A su ingreso se
observé “hipertonia general, mioclonias constantes
y generalizadas, reflejos tendinosos exagerados,
exageracion de la sensibilidad mecdnica [sic], doble
Babinski [...] y edema papilar doble [sic]. En las fases
finales fueron apareciendo demencia, perseveracion
y ecolalia, junto a ataques epilépticos diarios. Se le
realizé una craniectomia descompresiva y, semanas
mas tarde, falleci6 en el transcurso de un estado de
mal epiléptico.

En la autopsia no se encontr6é nada anormal en el
cerebro, salvo moderada atrofia de las células de
Purkinje. El hallazgo mds llamativo fue la presencia
de cuerpos amildceos en la corteza cerebral,
preferentemente en la segunda y tercera capas [...],
abundando especialmente en la corteza visual. Las
células de Betz solo mostraban ligera cromatolisis y
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nunca cuerpos amildceos. Se encontraron también
en los tubérculos cuadrigéminos, protuberancia y
bulbo raquideo, asi como en las astas posteriores
y laterales de la médula espinal, rara vez en el asta
anterior (figura 7 B).

Bernard Glueck, coautor del trabajo y responsable de
los datos clinicos, tenia 27 afios y aunque llegd a ser
un distinguido psiquiatra forense®, su experiencia
neuroldgicapresumiblementeeralimitada; curiosamente,
no se menciona en su obituario su colaboracién con
Lafora. A decir verdad, la historia clinica del célebre
paciente no fue especialmente precisa: no se identificaron
sintomas tipicos, como manifestaciones visuales
paroxisticas™, ni la ceguera persistente y progresiva es
un rasgo de la enfermedad. Lo menos creible es que el
paciente desarrollara edema de papila, lo que llevo a
realizar una craneotomia exploradora que quiza acelerara
el final. Ese mismo afno dedicé Lafora un articulo, ahora
en solitario, a las caracteristicas histopatologicas de los
corpusculos amiloideos —asi los denomina— de los
que describe nada menos que 14 propiedades tintoriales
diferentes®.

Van Heycop ten Ham y De Jager propusieron en 1963
la denominacion “epilepsia mioclonica con cuerpos
de Lafora” tras estudiar a dos hermanos, hijos de
consanguineos, afiadiendo las importantes anomalias
electroencefalograficas™ . Schwartz y Yanoff, en 1965,
la denominaron enfermedad de Lafora como forma
clinico-patolégica del sindrome de Unverricht?.

Lafora retornd repetidamente a lo largo de su vida sobre
los corptsculos amilaceos para revindicar la prioridad
de su descripcion, sin duda atacada desde diversos
frentes”*®. Se identifican hoy dia como inclusiones
intracitopldsmicas PAS-positivas configuradas por
poliglucosanos. Se desconocela funcién delaforina, el gen
cuya mutacion estd presente en el 80% de los casos, que
pudiera dar lugar a hiperfuncion dela glucdgeno sintetasa
y la formacion de las inclusiones presentes en multiples
organos™®. Se ha impuesto como método diagndstico
la biopsia de piel para demostrar las inclusiones PAS-
positivas caracteristicas en los conductos excretores de
las glandulas sudoriparas ecrinas, aunque ya es posible
detectar la mutacion del gen MTTK responsable. Con
todo, y aun siendo meritoria la descripcidon princeps de
una nueva entidad anatomoclinica, la obra neuroldgica
y psiquidtrica y la escuela de neuropsiquiatras que dejo
“Don Gonzalo, el maestro’, fueron si cabe aun mads
importantes®'.

Sindrome de Marin Amat o fendmeno de Marcus Gunn
invertido (1919)

Aquel 28 de agosto de 1917, el Dr. Marin Amat, ya
prestigioso oftalmélogo del Hospital Provincial de
Almeria, seguia su consulta rutinaria. C.G., una joven de
18 afos, venia del pueblo de Albanchez y consultaba por
ectropion. Un caso mas de tracoma que afiadir a su ya
extensaserie® (figura8). Perolaexploracion delapaciente
mostraba un fenomeno llamativo: la caida del parpado
superior del ojo derecho que tenia desde el nacimiento se
elevaba con cada movimiento masticatorio. Tanto que si
abria mucho la boca, ascendia el parpado superior hasta
dejar gran parte de la esclerdtica al descubierto. “Un
tic congénito, nos han dicho que no tiene cura’, apuntd
la madre. No dudé en el diagndstico: un sindrome de
Marcus Gunn tipico.

Situacion bien diferente la de M.X., 56 aflos, a quien
un violento traumatismo sobre la mejilla derecha se
habia seguido de atrofia Optica, sordera y paralisis facial
periférica del mismo lado, con intenso lagoftalmos y
pérdida de lacrimacién. Afio y medio después solicitd
eliminar la blefarorrafia que se le habia practicado®.

Ahora el orbicular derecho se contrae de manera
normal, asi como los musculos inervados por el
facial [...].

El ojo derecho se abre y cierra al mismo tiempo que
su congénere, con la misma fuerza y velocidad.

[...] Cuando se pone a masticar, las ldgrimas fluyen
sin interrupcion (subrayado por el presente autor),
teniendo que estar limpidandose continuamente la
nariz y mejilla. Atin mas extrafio es un fenémeno que
nunca lo habiamos visto descrito. Los movimientos
del maxilar inferior ocasionan de manera sinérgica
contracciones bien perceptibles en el orbicular
derecho. Mientras desciende la mandibula, el
parpado también desciende, de manera que la
hendidura palpebral permanece cerrada hasta que la
mandibula remonta de nuevo. Constatamos que las
mismas contracciones suceden en los movimientos
de diduccién durante la masticacion, no asi en otras
circunstancias como llorar, reir, toser, bostezar, etc.
De todo ello, podemos concluir que estamos en
presencia de un sindrome o fenémeno de Marcus
Gunn invertido (italicas afadidas en el presente
articulo).

Martin Amat compara las diferencias entre sus dos casos:
la joven con ptosis palpebral congénita que revierte
momentaneamente con cada movimiento masticatorio;
un sindrome de Marcus Gunn, en suma. Su segundo caso,
por el contrario, sobrevino tras recuperarse de una grave
lesion del nervio facial®; aqui la hendidura palpebral es
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Figura 8. El Dr. Marin Amat en su juventud, y en su madurez, segun una
imagen de la RANM. En forma esquematica se muestra el fendmeno de
Marin Amat. A diferencia del sindrome de Marcus Gunn, no se aprecia
ptosis en posicion primaria de la mirada, disminuyendo la hendidura
palpebral de un lado al desviar la mandibula hacia el lado contrario.

normal en reposo, pero los ojos se ocluyen precisamente
al comer. Tras apoyarse en el célebre tratado de anatomia
de Testut, concluye que, a su parecer, nunca antes habia
sido descrito. Lo denomina “sindrome de Marcus Gunn
invertido” y lo atribuye a regeneracion aberrante del
nervio, “cuando las fibras de este alcanzan territorios
diferentes”

No andaba errado Marin Amat en sus conclusiones,
como fenémeno que sobreviene las mas de las veces tras
paralisis facial periférica con recuperacion incompleta
y regeneracion aberrante del nervio facial a través
de anastomosis entre sus ramas para el orbicular
de los parpados y la musculatura masticatoria del
trigémino®. No obstante, el examen electromiografico
de la musculatura ocular en el sindrome de Marin Amat
sugiere dos patogenias diferentes. En algunos casos se
explica por inhibicion del levator palpebrae superioris
desencadenada por la apertura forzada de la boca, en
cuyo caso el parpado superior desciende sin actividad
concomitante del orbicular®”. En otros, el cierre de la
hendidura palpebral ocurre por contraccion sincinética
entre el orbicularis oculi y el pterigoideo lateral®®. Por
ello, el examen electrofisiologico de la musculatura
ocular seria imprescindible si se prevé tratar el fenémeno
de Marin Amat mediante un pliegue del elevador del
parpado superior o, por el contrario, con aplicacion de
toxina botulinica en el musculo orbicularis oculi®.

El paso de los anos no ha mermado la originalidad
del estudio puramente clinico de Manuel Marin Amat
(Roquetas del Mar, Almeria, 1879-Madrid, 1972). De
origen humilde, trabajo inicialmente como médico rural
en su tierra, se especializd mds tarde en oftalmologia
y termind siendo profesor de esta especialidad en el
Hospital Provincial de Madrid.

El analisis de la publicacién original demuestra la
asociacion del fendmeno de Marin Amat con el llamado
“sindrome de las lagrimas de cocodrilo” En este tltimo,
las fibras pregeniculadas parasimpaticas del nervio facial
toman una direccién errénea durante su regeneracion,
dirigiéndose hacia la gldndula lacrimal en vez de
reinervar las glandulas salivares. Que sepamos, nunca
se habia mencionado en el sindrome de Marin Amat
este “doble efecto” de la regeneracion aberrante del
nervio facial. De haber visto a su paciente en nuestros
dias, don Manuel le habria aliviado del molesto llanto
que le desencadenaba el hecho de comer simplemente
infiltrando la glandula lacrimal con toxina botulinica™.
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Figura 9. Reflejo de prension forzada del pie, segun Barraquer-Roviralta. Se
trata de un nifo, con evidente postura flexora del brazo derecho (izqda.). A
diferencia del reflejo plantar, el reflejo de prension en este caso se provoca
estimulando la cara plantar simplemente mediante un suave estimulo tactil
(dcha.), como en el reflejo de prension palmar.

Reflejo plantar de Barraquer o signo de la prensién
forzada del pie (1921)

En 1921, Barraquer Roviralta publicé un breve articulo,
apenas 3 paginas, en la prestigiosa revista Revue
Neurologique™. Titulado “Contribucién al reflejo plantar
patoldgico”, afirma que “la elocuencia de las dos figuras
que acompanan su estudio lo dicen todo’, sin duda
justificando la brevedad de su articulo (figura 9).

Se trataba de un nifo de 12 afios que habia sufrido una
hemiparesia de instauracion aguda en el curso de una
enfermedad infecciosa. Al estimular la planta del pie, le
sorprende la respuesta con “flexion extrema, forzada y
sostenida” En cierto modo, segtin asegura, representaria
la inversion del clasico signo de Babinski. El caracter

forzado y sostenido del fendmeno, asi como la flexion
de todas las falanges, lo distinguen del reflejo plantar
normal. El fendmeno habia pasado desapercibido hasta
entonces, sin que Barraquer intentara una explicacion
patogénica o su significado en términos de localizacion.

Considerada una respuesta normal en los seis primeros
meses de vida, la ausencia del reflejo de prension
plantar en la infancia o una respuesta débil predice una
alteraciéon neuroldgica subyacente’. En adultos, puede
ocurrir solamente durante la marcha”, representando
una forma focal de distonia de accion tras infartos en el
territorio de la arteria coroidea anterior’. Pero la causa
maés comun del reflejo de prension plantar son lesiones
del l6bulo frontal premotor.

Sindrome de Sanchis Banus o delirio paranoide de los
ciegos (1924)

José Sanchis Banus (Valencia, 1898-Ibi, Alicante,
1932) fue un personaje atipico dentro de la Escuela
Madrilenia de Neurologia anterior a la Guerra Civil. Y
ello porque, pese a que su labor neuroldgica, psiquiatrica
y psicoldgica la llevd a cabo en el Hospital Provincial
de Madrid, carecia de la formacién neurohistoldgica de
Achtcarro, Gayarre o Lafora, quienes compaginaron las
ensefianzas de Cajal y Luis Simarro con su labor clinica”.
“Cabeza clara, informacion universal, sentimiento de
devocién natural a la ciencia y, a la vez, hombre de lucha,
prendido en la inquietud del ambiente”, escribe Maraiion
aludiendo a su entrega al Partido Socialista’ (figura 10).

Su trabajo “Las relaciones paranoides de los ciegos” fue
publicado en 1924 en Archivos de Medicina, Cirugia y
Especialidades, revista de la que era redactor-jefe””. La
comunicaciéon se basa en dos pacientes con ceguera
adquirida que desarrollaron “por presiones ambientales”
un delirio, de persecucion en un caso y celotipico en el
otro, con tentativas de suicidio en ambos. Fue citado
como “sindrome de Sanchis Banus” en el prestigioso
Tratado de Enfermedades Mentales de Oswald Bumke?,
quien los clasificé junto al delirio de persecucion de los
sordos, ademds de ser citado por un elevado nimero de
neuropsiquiatras espafoles.

El primer caso era un mendigo de 52 anos, ciego desde
la edad de cinco afos a causa de tracoma. Fue detenido
por orden gubernamental por ejercer la mendicidad.
Una vez en libertad, se encerré en su casa en estado
de panico. “Cree estar bajo vigilancia policiaca [...],
su casa acordonada por los guardias, a quienes oye
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Figura 10. José Sanchis Banus

Figura 11. Don Gregorio Marafién en su biblioteca (ilustracion de la
exposicion celebrada en la Biblioteca Nacional, 8 de marzo-10 de abril,
1988).

cuchichear a la puerta de su domicilio. Presionado
por el hambre, sale a la calle, cuando las voces de un
vendedor ambulante las interpreta como la sefial para ser
atacado por los guardias” Es atropellado, y le atienden
en el departamento de observacion del hospital. Intenta
suicidarse zambulléndose en el pilon del patio, y después
de seis meses, viendo que no mejora de su delirio, se le
envia a un manicomio del Estado bajo el diagnéstico de
delirio de persecucion presenil.

El segundo caso es el de una sefiora casada de 32 anos.
Tres afios antes habia quedado completamente ciega tras
sufrir la explosion de una ldmpara de petréleo. Desarrolla
un delirio de celos “porque su marido no respetaba ni a
sus amigas, quienes acudian ala casa para entregarse, [...]
aunque la favorita es su propia hermana”. Convencida de
estar acosada por una verdadera trama confabulada para
asesinarla, intenta suicidarse ingiriendo agua sublimada.
El diagndstico fue de reaccion paranoide.

El proposito de Sanchis Banus con este articulo era elevar
el nivel de la psiquiatria del servicio, en linea con la
nosologia de Kraepelin sobre las reacciones paranoides™.
En la literatura reciente, en un invidente de 42 afios
el tema de su delirio eran “ondas electromagnéticas
procedentes de teléfonos moéviles de ultima generacion”;
es decir, el sindrome de Sanchis Banus puesto al dia®.

Signo nuco-plantar de Maraidn en meningitis (1926)

Esposible que el gran endocrinélogo, humanistay escritor
Gregorio Marafién Posadillo (Madrid, 1887-Madrid,
1960) sintiera vocacién inicial por las enfermedades
infecciosas. En su juventud, tras obtener por oposicion
la plaza de médico de nimero en el Hospital General
de Madrid, habia optado por el servicio de infecciosas
y antes de su exilio (1936-1942) se habia encargado por
breve tiempo de la direcciéon del Hospital de Infecciosos,
luego Hospital del Rey®* (figura 11). Es probable que su
interés por la exploracion de las meningitis tuviera estos
origenes. Gonzalo Moya, con su reconocida erudicidn,
recuerda que el signo fue citado por un neurélogo polaco
llamado Eufemiusz Herman®.

Disponemos de dos descripciones de Marafién sobre
el modo de examinar este signo y sus caracteristicas
clinicas, la primera en 1926, en forma de comunicacién a
la Real Academia Nacional de Medicina®y otra en 1961,
en su Manual del Diagnéstico Etiolégico, una obra muy
popular entre los médicos espafioles durante los afios 60
del pasado siglo™.
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El reflejo que pudiéramos llamar nuco-plantar
se explora de la manera siguiente: tendido el
meningitico, se le flexiona bruscamente la cabeza
sobre el pecho, cuidando con la otra mano, apoyada
en las rodillas del enfermo, que las piernas no se
doblen; esto es, que no se produzca el reflejo de la
nuca de Brudzinski. Entonces es frecuente ver que el
dedo gordo del pie se extiende como en la maniobra
de Babinski®.

Flexionando rapidamente la cabeza del enfermo,
e impidiendo a la vez, por una presién de la otra
mano del explorador sobre las rodillas, que estas
se flexionen, se produce la extension del pulgar y la
flexion de los demds dedos del pie, como en el signo
de Babinski®.

Anade un segundo signo exploratorio, al que sugiere
denominar “reflejo abdomino flexor”:
Comprimiendo bruscamente el vientre del paciente,
se produce una flexion rapida del muslo sobre el
vientre. Si la presion se hace sobre un lado, la pierna
se flexiona de ese lado, salvo los casos graves, en los
que se pueden flexionar ambas piernas®.

“Estamos convencidos que estos signos se presentan con
» <«

una frecuencia semejante a los de Brudzinski”. “Los tres
de Brudzinski’, puntualiza.

Compard doce casos de “meningitis de todas clases”, en
los que faltaba rigidez de nuca en nueve casos. El signo
de Kernig se encontraba en diez casos, el de Brudzinski
en siete, el signo nuco-plantar en seis, y el abdomino-
reflejo (sic) en siete. Visto desde la perspectiva actual
cabe preguntarse sobre la gravedad de pacientes con
meningitis en quienes se desencadene un signo de
Babinski y el riesgo de bloquear el drenaje venoso
cerebral mediante la maniobra intempestiva de flexionar
forzadamente el cuello. Tampoco aconsejariamos hoy
dia comprimir violentamente el abdomen en busca del
“reflejo abdomino-flexor de Marainoén’, con riesgo de
ocasionar una hemorragia visceral, especialmente en
pacientes con meningitis meningocdcica. Con la sincera
modestia que le caracterizaba, puntualiza Maranon:
“No pretendemos hacer la aportaciéon de nuevos signos
al acerbo engorroso de las maniobras exploratorias. Se
trata solo de dos dos pequefios trucos de oficio”.

No le falta razén. Los mexicanos Orrego Castellanos y
Merlos Benitez describen hasta 25 signos distintos en un
alarde de erudicion semioldgica, entre ellos los signos
descritos por Marafion®. Ademas de rigidez de nuca,
siguen siendo basicos los signos de Kernig y Brudzinski:
tienen una especificidad del 95%, aunque su sensibilidad
es considerablemente mas baja®.

Sindrome de Tolosa-Hunt (1954)

Eduardo Tolosa Colomer (Barcelona, 1900-Barcelona,
1981) (no confundir con su hijo, el neurdlogo Eduardo
Tolosa Sarro) fue uno de los pioneros de la neurocirugia
en Espafa (figura 12 A). Tuvo su formacién inicial en
neurologia clinica en el dispensario de Electroterapia
y Neurologia de Lluis Barraquer Roviralta, en el
viejo Hospital de la Santa Creu de Barcelona, y sigui6
colaborando con Barraquer-Ferré®. Estuvo también en
Madrid, en el servicio del neuropsiquiatra José Sanchis
Banus (1890-1932), en el Hospital Provincial, y con
Gonzalo Rodriguez Lafora (1886-1971), en sulaboratorio
del Instituto Cajal de Investigaciones Bioldgicas®. Tuvo
su formacion en cirugia general en el Hospital Clinic
de Barcelona con Puig Sureda, pero su iniciacion a la
neurocirugia fue en Paris, con Clovis Vincent (1879-
1947)8,

En 1954, publicé en el prestigioso Journal of Neurology,
Neurosurgery and Psychiatry un articulo de apenas
3 paginas titulado “Lesiones periarteriticas del
sifén carotideo con rasgos clinicos de un aneurisma
infraclinoideo de car6tida™. Se trataba de un hombre de
47 afios ingresado en el modélico Instituto Neurologico
(se obvio la palabra “Municipal”), creado en Barcelona
el 1 de septiembre de 1936*°. Después de tres anos con
dolor en la regién orbitaria izquierda, el dolor se tornd
violento y continuo en la primera rama del trigémino
de ese lado, abocando finalmente en una oftalmoplegia
completa. En vez de un aneurisma de carétida, como
se habia anticipado, la angiografia cerebral mostré
un estrechamiento uniforme del segmento C2 del
sifébn carotideo. Se decidié realizar una craneotomia
exploratoria con resultados negativos, falleciendo el
paciente tres dias después. El examen post-mortem arrojo
hallazgos insospechados: la porcién intracavernosa de la
carétida aparecia envuelta en un tejido de granulacion
que estrechaba a la arteria sin llegar a ocluirla (figura
13). En sendas ilustraciones se muestran imdagenes a
bajo aumento, con el seno cavernoso del lado derecho
normal, y el del lado afectado con un grueso manguito
de tejido pericarotideo.

Es evidente que el interés del caso estaba precisamente
en los hallazgos neuropatoldgicos, aunque no se nombro
al responsable del estudio. Eduard Pons-Tortella
(Mahon, 1906-Barcelona, 1989) mostr6 su aficion por la
anatomia desde sus tiempos de estudiante, pero no pudo
superar el sistema de oposiciones a catedra de la época®

13



S. Giménez-Roldan

Figura 12. Eduardo Tolosa Colomer, a la izquierda (banco de imagenes,
RANM) y el neuropatdlogo Eduardo Pons Tortelld en su juventud.

F s PPN

Figura 13. Ilustraciones de la comunicacion original de Tolosa Colomer
mostrando un estrechamiento uniforme del sifon carotideo, y la pieza
anatémica con un granuloma rodeando la arteria car6tida®.

(figura 12 B). Aprendié neuropatologia de la mano de
Ricardo Roca de Vidals (1905-1959) en el Instituto
Neurolégico Municipal de Barcelona, a quien substituyo
tras su fallecimiento. Soltero y de familia adinerada
junto a la circunstancia de ser médico-funcionario en el
Ayuntamiento de Barcelona, le permitié dedicarse a la
ciencia, en la que llevo a cabo valiosas aportaciones en
embriologia y neuropatologia®.

La importancia de la contribucién de Pons Tortella en el
conocimiento de la oftalmoplegia dolorosa (idiopatica)
fue ratificada en 1961 por William Hunt (1921-1999),
un neurocirujano de Ohio, EE UU. Aparecié en la
revista Neurology, subrayando la resoluciéon completa
en cinco de sus seis casos mediante tratamiento con
corticosteroides”. A falta de confirmacién patologica,
Tolosa Colomer le prestd cuatro ilustraciones inéditas
de la patologia del caso original, nuevamente sin hacer
referencia al responsable de su estudio. Ese mismo afio,
Tolosa Colomer public6 una nueva observacion de
oftalmoplegia dolorosa con resolucion espontanea®™.

El epénimo “sindrome de Tolosa-Hunt” fue propuesto
por Lawton Smith, un prestigioso neuro-oftalmélogo,
quien con D.S. Taxdal lo propusieron como entidad
definida, diferente por su evolucion, a veces con remision
espontanea, y su respuesta a los esteroides; diferente
en todo caso de la oftalmoplegia dolorosa causa por
aneurismas intracavernosos, tumores nasofaringeos o de
la oftalmoplegia diabética®™.

Actualmente, el sindrome de Tolosa-Hunt es considerado
una entidad ocasionada por inflamacién inespecifica en
la region del seno cavernoso y fisura orbitaria superior,
aunque su diagnostico es esencialmente por exclusion®.
Con todo, una evolucién con recaidas o respuesta
favorable a los corticoides no excluyen que el tejido
granulomatoso corresponda a una infeccién crénica por
Actinomyces”. Se ha comunicado la posible relacion del
sindrome de Tolosa-Hunt con la enfermedad de Eales,
una afeccion inflamatoria de las venas, preferentemente
oculares, con respuesta favorable a los corticoides®.

Conclusiones
Los personajes

Las biografias de los nueve médicos espafioles cuyas
investigaciones merecieron un epénimo en la literatura
neuroldgica corroboran el elevado nivel profesional que
alcanzaron. Empezando por Gaspar Casal, cuya fama
en Asturias le llevd a ser reclamado por la Casa Real

14



Epo6nimos espanoles en neurologia clinica

o Santiago Ramoén y Cajal, catedratico en diferentes
facultades de medicina y premio Nobel en 1906. Todos los
demas dirigieron servicios de diferentes especialidades
en los hospitales mas prestigiosos del pais. En Barcelona,
Barraquer-Roviralta, merecedor de dos epénimos, en el
bellisimo hospital dela Santa Creu®y, ya enla postguerra,
Eduardo Tolosa Colomer en el Instituto Neurologico
Municipal®. En Madrid, la brillante “generacién de
Cajal” en el Colegio de San Carlos (Federico Oloriz,
pedagogo insuperable y magnifico antropélogo; Carlos
Maria Cortezo, de aguda modernidad como clinico e
higienista; Alejandro San Martin, la mds clara cabeza de
las que han ilustrado el profesorado de San Carlos)'®.
Cuatro de los nueve facultativos mencionados dirigian
sendos servicios de su especialidad en el Hospital
Provincial, de Madrid (Maranén, Marin Amat, Sanchis
Banus y Tapia)™.

Relevancia de los epdénimos espaioles en neurologia
clinica

Ha sido muy variable la relevancia de las aportaciones que
merecieron pasar “al aredpago de los inmortales”, como
le gustaba decir a don José Casas Sanchez, catedratico
de Patologia general en Madrid. Al menos a juzgar
por la frecuencia con la que son citados. Sobresalen la
enfermedad de Lafora y el sindrome de Tolosa-Hunt,
seguidos a distancia por el fendmeno de Marin Amat.

El descubrimiento de una nueva entidad clinico-
patoldgica, como la enfermedad de Lafora, es con toda
probabilidad el eponimo espafiol que mds peso ha
tenido en neurologia clinica. Es cierto que la descripcion
clinica del caso realizada por Bernard Glueck, un joven
de 27 afos, presumiblemente con escasa experiencia y
destinado a convertirse en psiquiatra forense®, tenia
lagunas y cometia errores de bulto, pero se recogieron
datos esenciales, como su inicio en la adolescencia,
la asociacién con crisis convulsivas y las prominentes
mioclonias multifocales, todo ello con un curso
gradualmente progresivo. Pero fue la maestria del no
menos joven Gonzalo Lafora al aplicar las técnicas
histopatolédgicas aprendidas al lado de Cajal y Simarro*
las que le valieron para identificar de forma inequivoca
los corputisculos amildceos, sus caracteristicas tintoriales
y su distribucion peculiar en el sistema nervioso
central y, con ello, delimitar la enfermedad que lleva
su nombre. Apenas quedaban por demostrar los rasgos
electroencefalograficos®y los genes determinantes®.

También constituye una enfermedad definida Ia

lipodistrofia cefalotordcica de Barraquer-Roviralta,
que el paso del tiempo ha corroborado como entidad.
Era una época en la que procesos metabolicos, como
la enfermedad de Basedow, y diversos trastornos
osteoarticulares llegaban al neurélogo (Barraquer pensé
en una afeccion del sistema simpatico y su hijo en una
heredo-degeneracion hipotalamica)®. No ocurria solo
en Espana. Pierre Marie, por una parte, y Bekhterev, por
otra, se interesaron por la spondylose rhizomélique'™'"!
y ello por no hablar de la acromegalia y la disostosis
cleidocraneal, temas muy queridos por Pierre Marie.

El sindrome de Tolosa-Hunt es, junto la enfermedad de
Lafora, el epénimo mas citado de un autor espanol®. Fue
indudable el mérito que tuvo en su momento sefalar
que esta forma de oftalmoplegia dolorosa no siempre era
causada por un aneurisma sacular en el sifén carotideo.
Evidentemente, el sindrome puede ser causado por
bastantes mas patologias. El problema actual es si,
excluidos los aneurismas, tumores o diabetes, debe
de instaurarse un tratamiento con esteroides, y si ello
pudiera enmascarar o agravar procesos infecciosos de
curso indolente en la region del seno carotideo® .

Se nos antoja mezquino reducir la admirable figura de
Gaspar Casal a la simple descripcion de la pelagra o
“mal de la rosa’, por geniales que sean las pinceladas con
las que describid la afeccion'’. Tras hojear su Historia
natural y médica de El Principado de Asturias (1762), uno
se queda con la impresion de quedar aun mucho “jugo
neurolégico” por exprimir de la mejor obra de Medicina
del siglo XVIII que tenemos en Espaila. Esperemos que
alguien se haga cargo de esta prometedora labor.

Cuatro sindromes merecedores de un epénimo, los de
Tapia (1905), Marin Amat (1919), Barraquer-Roviralta
(1921), en este caso repetido en dos epénimos distintos,
y el de Sanchis Banus (1924), son ejemplos por su
preciosismo localizador o su peso semioldgico. Y en
todos ellos, por la aguda perspicacia de sus autores,
conscientes de tener entre manos una piedra preciosa;
diminuta si se quiere, pero capaz de refulgir si se limpia
a fondo.

Es justo reconocer que el caso de Garcia Tapia era
insolito, pero no imposible: a) el asta del toro discurre
bordeando la rama horizontal de la mandibula derecha;
b) ocasiona una lesion de los nervios craneales XI
y XII, asociada a pardlisis de las cuerdas vocales del
mismo lado, pero deja intacta la motilidad del velo del
paladar, lo que espoled los conocimientos anatomicos
del célebre otorrinolaringélogo; ¢) asociaciéon de una
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hemiparesia diferida respecto al momento de la cogida
del banderillero, sin duda debida a contusién de la
arteria carotida. Pero nos parece injusto descalificar el
sindrome de Tapia* alegando otros trabajos del autor y
otros pacientes publicados con posterioridad*"*2. Ante
todo, juego limpio.

A decir verdad, poco tienen que ver el fendmeno de
Marcus Gunn con el que describié el almeriense Marin
Amat®. Basta fijarse en la historia natural de uno y
otro, pese a lo cual algunos autores se empefian en
denominarlo “sindrome de Marcus Gunn invertido”
Los datos electromiograficos de la musculatura ocular
en sendos casos®”*® mas bien sugieren un sindrome con
diferentes patofisiologias. En este trabajo, sugerimos la
asociacion en el paciente original de un sindrome de
lagrimas de cocodrilo; no habia sido mencionado y sin
duda anade complejidad al sindrome.

El autor de este trabajo tiene la impresion de que pocos
neurdlogos examinan la prension forzada del pie tras
la estimulacion “suave e insistente” de la planta”™ como
expresion de una lesion del drea premotora frontal.
Estaria por ver su sensibilidad y especificidad, los efectos
de la edad (nifios vs ancianos), la patologia subyacente
(paralisis cerebral infantil vs enfermedad de Alzheimer)
y su comparacion con el reflejo de prension de la mano.
En todo caso, identificarlo con distonia focal del pie
durante la accién’ se antoja un error de bulto.

Oftalmologos y psiquiatras quizas debieran estar alertas
sobre posibles ideaciones paranoides de los ciegos, en los
casos de Sanchis Banus con sendos intentos de suicidio”.
En cuanto a los nuevos signos exploratorios en las
meningitis, Marainon ya confesaba que existirian quizas
demasiados®. Efectivamente, son obsoletos (y cabe
que incluso representen maniobras no sin riesgo). En
cuanto al nuicleo intersticial de Cajal y su relacién con la
motilidad supranuclear y sus trastornos, la complejidad
de las estructuras anatomicas que le rodean y sus
reducidas dimensiones han dificultado hasta la fecha
sacar conclusiones clinico-patologicas concluyentes.
Pero, posiblemente se afine mas en un futuro aplicando
modernos sistemas de neuroimagen®.

El significado de una época

Cabe preguntarse por la influencia que pudo tener el
idioma en el que fue publicada la observacion origen
del epénimo y su posterior difusion. No es casual que en
siete ocasiones lo fuera en francés (Cajal, Tapia, Marin
Amat y Barraquer-Roviralta en 1921), el aleman en tres

articulos, dos de Lafora en 1911 y uno de Barraquer-
Roviralta, y en inglés, ya en la década de los cincuenta,
por Tolosa. Cabe recordar aqui la amargura de Cajal
sefialando a Penfield sus obras, publicadas en castellano
e ignoradas por ello'™.

Son en su mayoria observaciones puramente clinicas,
cuando aun podian describirse nuevos detalles
semioldgicos en pacientes observados en las salas del
hospital o en la consulta. Interpretadas con finisimo
conocimiento de la anatomia, como en las publicaciones
de Tapia y Marin Amat. Tampoco debiera sorprender
que, con la excepcion de Barraquer-Roviralta, Lafora y
Sanchis Banus, ninguno de los restantes autores fuera
neurdlogo: la neurologia espafiola tendria ain que
esperar bastantes afios para despegar.

Seguramente no fue casual que entre 1906 y 1926 se
publicaron 8 de los 10 trabajos merecedores de esta
distincion, una época de relativo resurgir de la medicina
esparfiola. El 23 de abril de 1903 se celebraba en Madrid
el XIX Congreso Internacional de Medicina. En el Gran
Anfiteatro de la Facultad de Medicina, Ivan Pavlov (1849-
1931) exponia por primera vez sus observaciones sobre
los reflejos condicionados. Cajal le escuchaba desde la
primera fila, sin duda satisfecho de ser testigo de una
nueva etapa en la Medicina espaniola'®.
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