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RESUMEN

Introduccion. Como en otros paises, el conocimiento de la enfermedad de Huntington en Espafia ocurri6 en fechas rela-
tivamente tardias tras su descripcion original. A ello contribuy¢ en parte la confusion del concepto de corea en términos
fenomenoldgicos.

Material y métodos. Busqueda a través de diversas fuentes bibliograficas de todas las publicaciones en espafol que pudieran
relacionarse con la enfermedad a lo largo de 75 afos (1900-1975).

Resultados. Dos publicaciones (1910 y 1911) en las que se menciona enfermedad de Huntington son descartables bajo
criterios diagnosticos actuales. La primera descripcion inequivoca fue realizada por Sanchis Banus en 1923, investigando
un foco de la enfermedad en Berlanga de Duero, Soria. Subrayé en el “caso indice” la coexistencia de rigidez muscular al
lado de un trastorno del movimiento tras dieciséis aflos de evolucién. En un detallado estudio post mértem del caso, del
Rio-Hortega subray¢ la atrofia de pallidum asi como cambios oligodendrogliales al lado de diversos fenomenos neurode-
generativos en el nicleo lenticular y corteza frontal. Se han anadido algunas pinceladas biograficas de los autores mas
significativos.

Conclusiones. La observacién de Sanchis Bantis promovié la busqueda de otros focos de la enfermedad a lo largo de la

geografia espanola, destacando la concentracion de casos en la Comunidad Valenciana.
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Introduccion

Nadie hubiera adivinado que el pequeiio articulo escrito
por un joven licenciado de 22 afos, hijo de modestos
médicos rurales en la remota localidad de East
Hampton, Long Island, NY, fuera a pasar a la posterio-
ridad. Pero en 1872 comenzaba a preocupar el papel de
la herencia y el trabajo de George Huntington tuvo la
fortuna de ser citado por Nothnagel y Kussmaul, dos
eminentes internistas"?. Aun asi, tardd afnos en ser reco-
nocido en Espaiia; también en toda Europa y en Estados
Unidos.

En este trabajo revisamos las publicaciones espafiolas que
hacen mencién a la enfermedad de Huntington desde
1900 hasta 1975. Un periodo de setenta y cinco afios, al
que convencionalmente hemos puesto limite, que coin-
cide con el arranque de la Neurologia en casi toda Espaiia.

Ademas de abordar el significado de estas aportaciones a
la luz de los conocimientos actuales, ofrecemos algunos
datos biograficos de los autores mas relevantes, su exis-
tencia y sus circunstancias profesionales.

Material y métodos

Se han buscado a través de multiples fuentes articulos
en espanol que pudieran relacionarse con la enfermedad
de Huntington, incluidas descripciones bajo el titulo de
corea crénico, corea grave’, hemicorea'y atetosis idio-
patica®. Las referencias han sido obtenidas de la litera-
tura sobre historia de las neurociencias, historia de la
Neurologia en Espafia e historia en general. Todos los
articulos citados han sido consultados en sus fuentes
originales en diversas bibliotecas de Madrid y en el
archivo personal del autor.
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Resultados

El confuso concepto de corea

“In the whole range of medical terminology there is no such
‘olla podrida’ as Chorea, which for a century has served as a
sort of neurological pot” (William Osler, 1894)°.

No deja de sorprender que el hemicorea de comienzo
agudo fuera identificado en Espafia muchos afos antes que
la enfermedad de Huntington®. Es el caso de un hombre de
47 afos, quien ingresé el 12 de diciembre de 1875 en el
Hospital de la Princesa de Madrid tras haber desarrollado
dos dias antes un violento corea de las extremidades dere-
chas. La descripcion de los movimientos involuntarios
(violentos, continuos, de rotacion y elevacion del brazo, y
su cese durante el sueiio) corresponden inequivocamente
a hemibalismo agudo. El paciente sali6 curado dieciocho
dias después, tras ser tratado con bromuro potésico.

Publicado por Miguel Gayarre y Espinal (1866-1936), el
primer articulo en Espafia que hace referencia expresa a
la enfermedad de Huntington data de 1910 (figura 1)”. Es
dudoso, sin embargo, que el paciente de 36 aflos que se
describe (el propio Gayarre expresé dudas sobre el diag-
ndstico) sufriera en realidad este proceso. Sin antecedentes
familiares, asegura que el comienzo fue relativamente
agudo tras un modesto traumatismo craneo-encefélico
ocurrido un par de afos atras; en opinion del autor, sus
facultades mentales se mantenian intactas. La foto que
ilustra su observacion sugiere mas bien distonia de torsién

(figura 2).

Un afo después, en 1911, Fernandez Sanz describe tres
casos de corea crénico®. Debido a la historia familiar
negativa en todos ellos, excluye la posibilidad de corea de

Figura 1. Imagen de
Miguel Gayarre y
Espinal, a una edad
mayor de lo pintado por
Sorolla en el famoso
cuadro del doctor
Simarro.

Huntington. Curiosamente, contempla como alternativa
diagndstica en su caso 1 “el corea variable de los degene-
rados de Brissaud” (debo mencionar que Jiménez Diaz
explicaba en clase esta supuesta enfermedad, alld por los
afnos sesenta), a juicio de Ferndndez Sanz la tercera causa
de corea cronico tras las enfermedades de Sydenham y
Huntington. La paciente, una mujer de 40 aflos, mostraba
un grave parkinsonismo que asociaba, ademas de temblor
de reposo, un violento temblor de accién. El caso 2, un
ex guardia civil, habia desarrollado hacia los 34 afios un
proceso de instauracion rapida que ocasionaba “movi-
mientos complejos y extrafios al lado de sacudidas
musculares bruscas”, quizas de origen psicogénico. Por
ultimo, una mujer de 61 afios sufria movimientos orolin-
guales intensos y continuos junto a otros mas discretos
en distintas areas corporales. Fernandez Sanz concluye
que sus tres pacientes bien podrian representar formas
cronicas de meningo-encefalitis.

Poco se sabe del pamplonés Miguel Gayarre y Espinal
(1866-1936), salvo que fue discipulo de Achucarro en el
Hospital General de Madrid y de Oppenheim en Berlin®.
Puede reconocerse su imagen en el famoso cuadro de
Sorolla, en el que pinta a Simarro asomado al micros-
copio. Gayarre es el personaje mas a la derecha entre los
que contemplan la escena (comunicacién personal de la
nieta de Gayarre, Ana De la Quadra Salcedo). El hallazgo
casual de las papeletas de su examen de doctorado (junio
de 1895) entre las paginas del famoso Lehrbuch publicado
por Hermann Oppenheim en 1894' permite deducir
algunos aspectos interesantes sobre las circunstancias de
la relacion entre Gayarre y el gran neurélogo aleman. Es
de suponer que hacia 1895 viajara de vuelta a Madrid,

Figura 2. Imagen del
paciente descrito en 1910.
Obsérvese el marcado
opistétonos, un rasgo
clinico inhabitual en la
enfermad de Huntington.
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portando el libro con la intenciéon de examinarse del
doctorado, dejando olvidado entre sus paginas un docu-
mento tan personal.

El Hospital de la Charité de Berlin brillaba en esa época
con los nombres mas gloriosos de la neuropsiquiatria
germanica'’, pero no fue precisamente amable el
ambiente que le toco vivir a Gayarre. Tras enfermar
Westphal, el jefe de la Charité-Nervenklinik, queda
Oppenheim como responsable interino del servicio
durante cuatro afios. Cuando en 1890 fallece Westphal,
en contra de lo que pudiera esperarse, las autoridades
locales vetan a Oppenheim por su condicion de judio. Se
vera forzado a abandonar el hospital y la universidad y
solo podra continuar su obra en una, por lo demds
exitosa, consulta privada ambulatoria'?. Fueron estas
probablemente las tensas circunstancias que respiraria el
meédico espaiol en Berlin. El estallido de la Guerra Civil
espaiola le hizo abandonar apresuradamente Madrid, su
casa fue expoliada y solo al término de la contienda pudo
su familia recuperar algunos enseres almacenados en la
embajada de Italia.

Enrique Ferndndez Sanz (1872-1950) fue un prolifico
escritor (unos 350 trabajos, amén de cinco pequefas
monografias) (figura 3). Su experiencia clinica la obtuvo
en el Manicomio de Santa Isabel de Madrid, donde consi-
guio plaza en 1919, llegando a director durante todo el
periodo de la Segunda Republica’. Abandoné su puesto
apenas iniciada la Guerra Civil. Los neur6logos tenemos
mucho que agradecerle. En efecto, cuando en 1933 se
planifico levantar un gran pabelldn exclusivamente para
enfermos mentales en el Hospital General de Madrid, se
planted qué hacer con los pacientes neuroldgicos, desper-
digados en su mayoria por las salas generales. Fernandez
Sanz rompi6 una lanza en su favor, clamando por crear
un servicio especifico para este tipo de enfermos®.

Figura 3. Dr Enrique Fernandez
Sanz, tomada del archivo de
figuras histéricas de la Real
Academia Espafiola de Medicina

Evidentemente, no fue escuchado: carne de todos (espe-
cialmente internistas, psiquiatras y, mas tarde, neuroci-
rujanos), carecerian de un servicio propio hasta 1981.

Sanchis Banus y la familia de Berlanga de Duero.

Creemos que la primera observacion en Espafia de una
familia con enfermedad de Huntington documentada es
debida a José Sanchis Banus (1893-1932). Publicada en
1923, aportd una nota preliminar sobre este caso un afo
antes (1922)!415,

Pedro S., un hombre de 53 afos con un grave cuadro de
agitacion y agresividad, ingreso en el Departamento de
Observacion de Dementes del Hospital General de
Madrid el 18 de julio de 1921. La unidad la dirige el
doctor Huertas, poco prestigiado entre sus colegas, a dife-
rencia de su padre (se le conocia como “Paquito Huertas”;
Dionisio Nieto, comunicacion personal). Estaba separada
del Servicio de Neuropsiquiatria que fundara tiempo
atras Nicolas Achucarro, del que se hizo cargo Sanchis
Bants a su muerte. Llamado este tltimo para evaluar al
paciente, no advierte en un primer examen movimientos
involuntarios, pero se le ha informado que su madre y
“varios” hermanos habian sufrido una enfermedad seme-
jante. Pedro S., en efecto, sufre desde los 37 afios un
proceso progresivo que le ocasiona movimientos anor-
males y marcada irritabilidad. Sus cuatro hijos, evidente-
mente de corta edad, se mantenian sanos.

Dias después del ingreso, mejorada la agitacion, le
permite realizar diversos eximenes de su estado mental
mediante las pruebas de Masselon, Ebbinghaus, Henne-
borg y Heilbronner, que dicen bien de su erudicion, rigor
y, desde luego, de su influencia germanica. En todo caso,
concluye que esta alterada la memoria de fijacion, la aten-
cién y la orientacién temporal. Advierte ahora movi-
mientos anormales generalizados, que categoriza como
coreicos. Algo que le sorprende sobremanera es la
“marcada hipertonia® que acompana a los movimientos
anormales. El paciente queda ingresado a lo largo de
cinco meses con una grave depresion, falleciendo de
bronconeumonia.

Un colaborador de Sanchis Bands, Domingo Manrique,
viaja expresamente a Berlanga de Duero, en la provincia
de Soria, municipio de donde procede el paciente. No
solo contacta con la familia de Pedro S., sino que capta
otras dos familias mas. En la “familia U” han ocurrido
siete casos a lo largo de tres generaciones y en la “familia
M” tres casos, también en tres generaciones. A decir
verdad, la informacion recogida por el Dr. Manrique es
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francamente deficiente. Nada dice sobre si las personas
afectas siguen vivas o la edad a la que pudo aparecer la
enfermedad. Omite incluso el sexo de los casos. Eso si,
subraya que ninguno de los fallecidos fue por suicidio.

Un aspecto clinico peculiar del paciente, que no escapa a
Sanchis Banus, es la asociacion de rigidez en vez de la
esperable hipotonia. Alberca padre (1932), en la nota
necroldgica publicada a su muerte, recordando su publi-
cacion, comenta que “la asociacion de parkinsonismo
podria representar una nueva forma de corea degenera-
tiva™'® Y. Sin duda, consciente del especial interés del caso,
tras el fallecimiento de Pedro S., se desplaza don Pio del
Rio-Hortega hasta el Hospital General para dirigir perso-
nalmente la autopsia.

Sanchis Banus es el prototipo de neuropsiquiatra de la
escuela madrilefia (figura 4) desarrollada en torno al

Figura 4. José Sanchis
Banus, neuropsiquiatra
del Hospital General

de Madrid, quien
describi6 la primera
familia documentada con
enfermedad de
Huntington en Espana.

Hospital General, con la figura de Santiago Ramoén y
Cajal al fondo. La pluma magnifica de D. Gregorio
Maranon'® les describe como “varones esforzados y casi
quijotescos’, algunos de ellos, como José¢ Maria Esquerdo,
Jaime Vera, Luis Simarro, Pérez Valdés y Nicolas Achu-
carro, verdaderos precursores y profetas. Y entre ellos,
Sanchis Bands, “generoso de su actividad y de su dinero,
ley6 con gula de saber”, comenta sobre su personalidad
Maranoén. El Dr. Valentin Otafio, entranable médico
general, me habld en su prolongada vejez del verbo calido
de Banus, al que habia escuchado en su juventud, y que
sin duda emplearia también como diputado por el
Partido Socialista. De asombrosa cultura, podia disertar
con semejante brillo sobre aspectos psicoldgicos y
sociales, como “Los nifios golfos”, temas puramente
psiquiatricos, como “El delirio paranoide de los ciegos,
y, desde luego, trabajos de fino neurélogo®.

\ A
Figura 5. b E I
El psiquiatra 1% o
mallorquin Joan N m
Alzina i Melis o N

Es de mencionar el estudio publicado en catalan en 1913
por el mallorquin Alzina i Melis (figura 5) con el suges-
tivo titulo “Nota sobre el metabolismo nutritivo en dos
casos de corea familiar™. Aunque sus pacientes fueron
estudiados en Alemania, creemos que valdrd la pena
abordar en un futuro este interesante estudio.

Del Rio-Hortega y la neuropatologia de la enfermedad de
Huntington

El cerebro de Pedro S. fue minuciosamente estudiado por
del Rio-Hortega. Aplica los métodos tintoriales de la
escuela espafola, como la plata reducida de Cajal, para el
estudio de los elementos neuronales, el oro sublimado
para la astroglia protoplasmica y la glia de escasas prolon-
gaciones, asi como métodos ideados por él, como el
carbonato argéntico para el estudio de la microglia y de
la mielina, método desarrollado por su maestro Achu-
carro modificado por él mismo.

Encuentra alteraciones en la morfologia celular en dos
diferentes localizaciones. En la corteza frontal las dimen-
siones de las células nerviosas son inferiores a lo espe-
rable, localizdndose los cambios atréficos especialmente
en las capas molecular y de pequefias células piramidales.
Encuentra fenémenos de neuronofagia, picnosis nuclear,
cromatolisis neuronal, proliferacion astroglial y movili-
zacion de la microglia indicativas todas ellas de la natu-
raleza degenerativa del proceso. Interesado especialmente
en las células de escasas prolongaciones (oligodendroglia)
que él mismo habia descubierto, describe con minucio-
sidad los cambios observados en ésta. “Hallase hinchada,
tumefacta, con aspecto globuloso en la proximidad de las
neuronas afectadas, junto a las cuales parece ejercer el
fenémeno impropiamente llamado neuronofagia’, aunque
con rigor encomiable duda si no pudiera tratarse de arte-
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factos post mértem. Ademas de cambios degenerativos
distribuidos en las dreas habituales de la enfermedad, el
patdlogo subraya de forma inequivoca y como dato
inusual el grado semejante de degeneracién en el
putamen y en el globus pallidum'®.

Intrigas, y puede que también celos profesionales,
forzaron a del Rio-Hortega a abandonar su laboratorio,
hasta entonces contiguo al de Investigaciones Biologicas
de Cajal en el Museo Velasco (figura 6). Cuando, a finales
de octubre de 1920, Pio Del Rio-Hortega se ve obligado a
trasladar el laboratorio a la Residencia de Estudiantes,
paso6 a denominarle Laboratorio de Histopatologia del

Figura 6. Don Pio del
Rio-Hortega, quien
realizo el estudio neuro-
patologico del paciente
estudiado por Sanchis
Banus en 1923.
Constituye una de las
primeras observaciones
de la literatura donde se
asocia el desarrollo de
rigidez con
degeneracion palidal.

Sistema Nervioso. Quiso con ello establecer que su obje-
tivo fuera estudiar no solo la histologia del sistema
nervioso sino ampliar, quizds aflorando su tesis doctoral
sobre tumores cerebrales, su orientacion hacia la neuro-
patologia estudiando casos que le enviaban del Hospital
General. Inicia asi una nueva etapa en su vida, ahora en
un pequeno local, frio y mal iluminado, de la planta baja
en la Residencia.

Belarmino Rodriguez Arias y la busqueda de focos
geograficos

No fue casual que las tres familias estudiadas en el Insti-
tuto Neurologico Municipal de Barcelona procedieran de
la Comunidad Valenciana, exactamente de Denia, Elda,
Alicante y Requena®. En la presentacion oral del trabajo
presentado por el profesor Rodriguez Arias, J.J. Barcia
Goyanes menciona seis familias estudiadas en el Hospital
Provincial de Valencia. En el peculiar lenguaje barroco
de don Belarmino (“las provincias espanolas, crisol de

Figura 7. José Espin Herrero, quien
llevé a cabo el primer estudio epide-
miolégico de la enfermedad de
Huntington en Espafia. El “foco
levantino” ha sido origen de impor-
tantes trabajos ulteriores (en su
juventud).

Figura 8. Aspecto cuando el autor
de estas lineas tuvo ocasion de
conocerle en el Hospital Provin-
cial de Valencia, aprovechando su
etapa en esta ciudad como alférez
médico. Cortesia del Dr. JA.
Burguera.

transferencias raciales, confluencia de migraciones infi-
nitas”), propone una metodologia que hoy se nos anto-
jaria ingenua, pero que pretende llevar a cabo “un censo
de tarados” (sic) en todo el pais.

A través del minucioso estudio de José Espin Herrero*
(figuras 7-8), el foco levantino de enfermedad de
Huntington en Espafa era conocido desde 1948. Aporta
Espin datos de una familia a lo largo de 5 generaciones,
con 16 afectados de 77 descendientes de la pareja ances-
tral. La edad media al comienzo variaba entre los 25 y 55
anos, mientras que la edad media al fallecimiento fue de
60 anos (variacion, 35-75). Le sorprenden cuatro casos
con “personalidad psicopdtica’, aunque sin corea. Si bien
el autor omite discretamente mencionar la localidad de
origen de los pacientes, hoy sabemos que procedian de
Manuel y Enova, en la provincia de Valencia (J.A.
Burguera, comunicacion personal, diciembre de 1981).

La Sociedad Espaiola de Neurologia fue fundada en
Barcelona un 19 de diciembre de 1949. Rodriguez Arias,
uno de los tres socios fundadores®, quizas por su expe-
riencia como director del Hospital Psiquiatrico de San
Baudilio de Llobregat® alent¢ reiteradamente el estudio
de lo que denominaba “casuistica de neuropatias heredo-
familiares” Proponia, en suma, determinar el origen por
la geografia espafiola de enfermedades hereditarias del
sistema nervioso.

Aportaciones sobre aspectos puntuales de la enfermedad

Durante largos anos se crefa que la enfermedad de
Huntington era rara en Espafa (figuras 9-10). Cuando hacia
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Figura 9. El primer caso de
enfermedad de Huntington
visto por el autor, hacia 1966.
Este paciente y su hermana
fueron incluidos en la serie de
29 pacientes con diferentes
trastornos del movimiento
tratados con diazepan en
1968%. La observacion fue
realizada en el Servicio de
Neurologfa del Gran Hospital
de la Beneficencia General
del Estado, en Madrid,
dirigido por Gonzalo Moya
Juan-Cervera. El servicio,
entre otros adelantos,
constaba con un gabinete de
fotografia médica con un
fotégrafo en labor full time
(adviértanse los focos
laterales y el pafio negro de
fondo a estos fines).

1933 una publicacion se anunciaba como corea grave, se
asumia que se hacia referencia a formas severas del corea
de Sydenham®. No obstante, a partir de la década de los 60
en el siglo pasado, se irdn aportando casos aislados que
abordan aspectos psicopatoldgicos®, imégenes obtenidas
mediante neumoencefalografia®, tratamiento con halope-
ridol”’ y diazepan®, presentaciones insolitas, como disfagia
severa®, y también el primer intento de deteccion preclinica
mediante estudio del reflejo de parpadeo™.

Comentarios
La oscura definicidn de corea como fendmeno clinico

Los articulos aparecidos en nuestro pais que hacen refe-
rencia a la enfermedad de Huntington en 1910 y 19117#
demuestran el confuso concepto del término corea como
fendmeno clinico, la “olla podrida” a la que hacia mencién
el gran Osler®. Aun contando con fotografias, como la que
ilustra el caso de Gayarre (1910), es dificil decidir la clase
de trastorno del movimiento que pudiera sufrir el
paciente. En las raras ocasiones en que han sobrevivido
filmaciones de pacientes catalogados en su época como
coreicos, el trastorno seria hoy interpretado de manera
bien diferente®. La situacion se haria mas compleja atin
con la considerable variedad de trastornos del movi-
miento entre supervivientes de la encefalitis letdrgica®.

Deteccion de los primeros focos geograficos

Las familias detectadas por Sanchis Bands en 1923 en
Berlanga de Duero representan la primera vez que se
identifica en nuestro pais un foco de la enfermedad.
Investigado el lugar de nacimiento del “caso indice”, se

detectan una veintena de casos mads en tres familias
aparentemente no relacionadas, todas ellas en el mismo
pueblo de la provincia de Soria'>'S. La importancia del
“efecto fundador” seria mas tarde documentada por
Espin Herrero* en el seguimiento de una pareja que
habia dado lugar nada menos que a 16 casos a lo largo de
ocho generaciones. Afos atras, de La Vega y Serra®
también habian descrito tres casos de familias no relacio-
nadas, procedentes todos ellos de Villena, en la provincial
de Alicante. El foco de la Comunidad Valenciana ha sido
reiteradamente estudiado® y se sabe que fue causado por
dos mutaciones diferentes ocurridas hace 4.700 y 10.000
aflos, expresadas hoy en familias geograficamente
distintas, en la Marina Alta y La Safor, proximas a la costa
por un lado y, por otro, en torno a I'Alcoia, mas hacia el
interior™.

Entre 1965 y 1985, el neuropsiquiatra granadino Faustino
Diaz Beunza, a partir de su experiencia inicial en cinco
hermanos atendidos en el Hospital Psiquidtrico de
Mallorca, detectd diecisiete familias en Baleares, con un
total de 107 afectados a partir de diversas fuentes®.
Desconocemos si publicé sus estudios, pero se sabe que
colabord en la investigacion inicial para detectar el gen
de la enfermedad. Es también de destacar el estudio
llevado a cabo por Calcedo Ordoéiez, catedratico de
Psiquiatria en la facultad de Cédiz, hacia 1970°7*°. Con
posterioridad a 1975, fecha limite de nuestro estudio, se
sabe al menos de focos de la enfermedad en Salamanca,
Badajoz y Zaragoza.

Uno de los articulos mas enigmaticos e interesantes sobre
“focos” de la enfermedad de Huntington fue publicado
en 1947 por un veterinario apellidado Gil Fortan®*.
Angustiado al conocer el cardcter hereditario de enfer-
medad, su tendencia al suicidio y sobre “el hablar
gangoso” como supuesto sintoma precoz, diseil6é uno de
los arboles genealdgicos mas completos que se han
llevado a cabo en Espaiia (34 afectos en seis genera-
ciones). Aunque oculta el lugar de procedencia de la
familia como municipio “Z” con toda probabilidad se
refiere a la provincia de Jaén; en efecto, menciona a
Morcillo Hervas*?, quien habia descrito un caso en el
manicomio provincial pocos afios atrds, asegurando que
habia ejercido en una localidad muy préxima al muni-
cipio “Z”.

Una observacion neuropatolégica por del Rio-Hortega

Es posible que los neuropsiquiatras del Hospital General
de Madrid estuvieran especialmente sensibilizados hacia
los coreas como fenémeno clinico desde los trabajos
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experimentales de Rodriguez Lafora®. La mayoria de
ellos habian colaborado con Ramén y Cajal y, por lo
demas, la posibilidad de contar con un histopatélogo de
la talla de Don Pio del Rio-Hortega, no sélo histélogo
bésico sino con experiencia en neuropatologia humana,
no fue desaprovechada por Sanchis Banus.

Le sorprende sobremanera a Sanchis encontrar hipertonia
en el paciente Pedro S., la cual coexiste con movimientos
involuntarios, un sintoma que para Lhermitte, como
recoge nuestro neuropsiquiatra valenciano, excluiria taxa-
tivamente corea de Huntington. Se pregunta en conse-
cuencia si el paciente no podria configurar un nuevo
sindrome extrapiramidal al que podria denominarsele
“corea crénico con hipertonia”. Los hallazgos autopsicos
que aporta Don Pio en su informe subrayan que, ademas
de las alteraciones esperables en el estriado y 16bulo frontal,
incluyen atrofia del globus pallidus, lo que sorprende
también al patélogo, buen conocedor de la anatomia pato-
logica habitual de la enfermedad** *. Por entonces, Pedro
S, tras 16 afios de evolucion, se encontraba en un periodo
muy avanzado del proceso, cuya supervivencia media en
nuestros dias se estima en 17 afios*. Es durante estas etapas
tardias (estadios 3 y 4) cuando se aiade atrofia del globus
pallidus®. Es posible que los movimientos anormales
observados por Sanchis Bands en etapas tan tardias
tuvieran mas el cardcter de distonia que de corea®®.

Otro aspecto atipico en la necropsia del paciente soriano
que hace notar Don Pio fueron los cambios de la oligo-
dendroglia, que describe “hinchada, globulosa, especial-
mente junto a focos de neuronofagia” A poco de
abandonar el laboratorio de Cajal, del Rio-Hortega habia
publicado un primer trabajo sobre la glia de escasas radia-
ciones. En 1928, cuando recopilando su material y sus
ideas, escribe su Tercera aportacion al conocimiento
morfolégico e interpretacion funcional de la oligodendro-
glia® dedica una seccion de su monografia (VII) a las
variaciones anormales de la oligodendroglia y, entre una
larga serie de patologias, incluye el corea. Con rigor cien-
tifico concede no estar seguro de si la hinchazén del
protoplasma celular representa “una expresion de auto-
lisis cadavérica o bien si dependen de artefactos causados
por los reactivos” Es de notar que Gomez-Tortosa et al.*
han observado mayor densidad de la oligodendroglia en
portadores de la mutacion, especialmente marcada a nivel
de la cola del nucleo caudado.

En suma, el caso Pedro S. representa una de las primeras
observaciones de enfermedad de Huntington en la que se
destaca el desarrollo de rigidez en las fases avanzadas del

Figura 10.
Transito esofagico
en una paciente
de 59 anos

que se presento
clinicamente
como

una grave disfagia
progresiva. Su
estudio demostro
que era debida a
esclerosis
sistémica
progresiva, no a
enfermedad de
Huntington®. Su
caso esta recogido
por Bruynen el
Handbook of
Clinical
Neurology*.

proceso y su correlacion con atrofia del globus pallidus.
Desgraciadamente, el minucioso informe post mértem
que hace del Rio-Hortega no fue acompainado de una
iconografia, lo cual habria sido muy relevante.

Prevalencia

Hoy es evidente que la enfermedad es relativamente
frecuente en Espafia. Pero es de recordar que entre los
afnos 1931-1952 no constaba ni un solo diagnéstico de
esta enfermedad en los archivos del Hospital Psiquidtrico
Nacional de Leganés™.

No hay duda de que la posibilidad de aplicar la mutacién
IT15 en el cromosoma 4p16.3 desde 1993 como herra-
mienta en el diagndstico ha tenido un gran impacto para
conocer la prevalencia de la enfermedad en Espaiia,
bastante mas elevada de lo sugerido en estudios anteriores
a esta fecha®. De hecho, la mortalidad por esta causa se
ha ido incrementando a razén de un 4 % anual, con
prevalencia entre 5,4-8, 4 por 100.000 habitantes en afios
recientes™.
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