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Poliovirus

La poliomielitis es una enfermedad infecciosa producida
por un poliovirus, el cual lesiona y destruye las neuronas
del asta anterior de la médula espinal y su homdlogas del

tronco cerebral.

Otros enterovirus, como el Echo y Coxsackie, pueden
originar encefalitis 0 meningoencefalitis, ocasionalmente
parélisis transitorias, que solo excepcionalmente quedan
permanentes.

En las dltimas décadas, gracias a los programas de inmu-
nizacion, la poliomielitis ha desaparecido de los paises
desarrollados; en Espafia no se ha registrado un solo caso
desde 1965. Por dicho motivo, incluimos dicho proceso
entre “las enfermedades que fueron”.

Con el estudio de la poliomielitis se comprueba que

una enfermedad con alta incidencia y prevalencia com-
porta una reaccién de la opinién publica que fuerza a la
administracién para que adjudique los recursos econé-
micos necesarios para la investigacién y tratamiento de la
enfermedad.

La asistencia de los enfermos, con problemas respira-
torios, impulsé a la creacién del pulmén de acero y
posteriormente a las técnicas de respiracién asistida con
presién positiva. Estos ingenios asistenciales y los cuida-
dos continuos que requerian los enfermos de poliomielitis
son, sin duda alguna, el germen de las actuales unidades
de cuidados intensivos existentes en todos los hospitales.

Los primeros casos de poliomielitis.

El primero documento iconogrifico sugestivo de polio-
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ciendo una ofrenda. El pictograma muestra la extremidad
inferior derecha atréfica, con el pie equino péndulo. El
enfermo se apoya en un biculo.

Hipécrates (c.460-c.377 a.C.) cita en sus obras varios
casos de paraplejia epidémica, cuya etiologfa puede atri-
buirse a la poliomielitis.

En 1834, John Badham publicé en la London Medical
Gazette un articulo titulado ‘Paralisys in Childhood.
Four remarkable cases of Suddenly Induced Paralysis in
the Extremities’. El autor describe tres casos de pardlisis
subita de musculos de la extremidad inferior y un caso
de pardlisis muscular en la extremidad superior. Badham
resalta diversos rasgos comunes en sus enfermos: edad
inferior a los tres anos, prédromos de naturaleza cerebral
como somnolencia, anisocoria y buen prondstico quod
vitam.

Jakob von Heine ZTS( - 87‘-9
En 1840, Jakob von Heine, médico de Cannstatt inte-
resado en la ortopedia, describié clinicamente la polio-

mielitis y en especial las deformaciones que producen sus
secuelas.

Uno de los primeros estudios anatomopatoldgicos de la
poliomielitis lo realizaron en 1866 Vulpian y Prévost.
Los autores practicaron la necropsia de una interna de la
Salpétriere, quien presentaba en su asta anterior medular
una intensa atrofia y gliosis.

Aunque no se produjeron grandes epidemias, la polio-
mielitis probablemente no fue una enfermedad poco
frecuente. La primera valoracién neuroldgica la realizé
Charcot en 1870. En sus lecciones sobre las enfermeda-

£ ?’,ﬁ mielitis data de 1400 afios a.C. En una estela funeraria
@ del Antiguo Egipto se representa al sacerdote Ruma ha-
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des del sistema nerviosos, Charcot denominé al cuadro
clinico miopatia espinal o miopatia de origen espinal,
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Edmé Félix Alfred Vulpian (1826-1887).

resaltando como rasgo clinico mds caracteristico de la
enfermedad la amiotrofia.

Charcot describid las lesiones anatémicas: amiotrofia sin
infiltracidn grasa y atrofia del asta anterior de la médula
con intensa despoblacién neuronal. Escribe en sus leccio-
nes:

“...Ia lesién de las células nerviosas motoras —ya mencio-
nadas por Vulpian y Prévost— es un hecho constante en la
pardlisis espinal infantil, de ella se derivan los principales
sintomas de la enfermedad, particularmente la parélisis y
la atrofia muscular”.

Charcot igualmente al estudiar la parélisis espinal del
adulto escribe:

”...es evidente que ciertos casos de pardlisis espinal aguda
observadas en el adulto son, desde el punto de vista clini-
co, equiparables a la pardlisis espinal de los ninos”.

Los casos estudiados hasta el momento correspondian a
nifios o adultos fallecidos por distintas causas, los cuales
habian padecido la poliomielitis muchos afios antes de su
muerte. Fue muy notable la observacién de Roger (1871)
y Damaschin (1881), que describieron la anatomia pato-
l6gica de la médula en nifos fallecidos en la fase aguda de
la enfermedad, comprobando la naturaleza inflamatoria
de la lesién del asta anterior de la médula.

Poliomielitis | 3

i

TFEErLEL )

Jean-Martin Charcot, (1825-1893), Lectures on the Diseases of the Nervous System.

La poliomielitis enfermedad epidémica.

Probablemente una de las primeras consideraciones del
cardcter epidémico de la poliomielitis se debe a Karl
Oskar Medin el cual, en 1887, describié una epidemia en
Estocolmo, resaltando el cardcter infectocontagioso de la
enfermedad y su mayor incidencia en los nifios.

La poliomielitis cldsicamente se denomina enfermedad
de Heine Medin debido a la aportacién clinica y cardcter
epidemioldgico que realizaron estos autores.

Pierre Marie en su monografia Legons sur les maladies
de la moélle (1892) realizé una minuciosa descripcién de
la clinica de la poliomielitis, destacando la fiebre como
signo inicial, junto manifestaciones gastrointestinales,
con aparicién posterior de manifestaciones neuroldgicas,
como pardlisis, somnolencia y convulsiones.
Curiosamente, el autor no menciona la presencia de
signos meningeos ni de algias musculares. Resalta que

la pardlisis muscular se establece 12 o 14 horas después
del comienzo del cuadro, siendo la topografia extensa y
variada. En un segundo periodo de regresion, algunos

de los masculos paralizados recuperan su funcién; en los
restantes la pardlisis es definitiva. Se afectan casi siempre
los musculos de las extremidades inferiores, la pardlisis
de los masculos inervados por los nicleos motores del
tronco cerebral es excepcional. En el periodo tardio de la
enfermedad se instauran deformaciones siendo las mds
frecuentes: el pie equino-varo, el pie cavo y la escoliosis.
La parilisis es flicida con arreflexia, aparicién rdpida de
amiotrofia con posterior detencién del desarrollo 6seo de
la extremidad afecta. Marie resalta la naturaleza infecciosa
de la enfermedad y su cardcter epidémico. En los Estados
Unidos de Norteamérica la primera epidemia se declaré
en 1894 en Cavertly, estado de Vermont.
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Karl Oskar Medin (1847-1928)
Legons sur les maladies de la moélle (1892)

La naturaleza infecciosa de la poliomielitis fue demostra-
da en 1909 por Karl Landsteiner y Erwin Popper. Estos
autores trasmitieron la enfermedad al mono, inoculando
en el peritoneo del animal una suspensién de médula
espinal de un enfermo fallecido de poliomielitis. Poste-
riormente, los mismos autores trasmitieron la enfermedad
de un mono a otro utilizando como material de trasmi-
sién emulsiones de la médula o exudados nasofaringeos
de animales infectados.

La misma experiencia fue efectuada posteriormente por
S. Flexner y P. Lewis en el Instituto Rockefeller de Nueva
York y en Viena por Leiner y von Wiesner.

En 1910, A. Netter y C. Levaditi, asi como S. Flexner y
P. Lewis, comprobaron que la inoculacién intracerebral
del virus incubado invitro con suero de enfermos con-
valecientes no producia la enfermedad. El mismo virus
en pocos dias desencadenaba la enfermedad si no era
neutralizado. “La neutralizacién se obtenfa mezclando

el virus cultivado con suero de pacientes. La posterior
inoculacién de este suero no producia la enfermedad en
los animales de experimentacién”. Levaditi descubrié la
presencia de anticuerpos especificos en el suero de enfer-
mos de poliomielitis “La neutralizacién no se producia al
introducir el virus de la polio en el suero de pacientes de
encefalitis epidémica y otras enfermedades infecciosas”.

Cuadro y formas clinicas de poliomielitis.

Russell J. Blattner de Houston (Texas) destacé la existen-
cia de cuatro tipos de reaccién a la infeccién por el virus
de la polio:

1) Infeccién asintomadtica, en algunos casos con febricula
y molestias gastrointestinales. El enfermo puede adquirir
inmunidad.

2) Poliomielitis abortiva, presentando el enfermos un
cuadro inespecifico de infeccién leve. El cuadro puede
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Karl Landsteiner (1868-1943)

Simon Flexner (1863-1946). Smith College. Sophia Smith Collection. Florence Rena
Sabin Papers.

Constantin Levaditi (1874-1953)
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progresar con fiebre alta, cefalea,
rigidez de nuca, intranquilidad y
dolor muscular en el tronco y extre-
midades. Esta variedad de polio es
imposible de diagnosticar por solo
criterios clinicos.

3) Poliomielitis no paralitica. Es una

meningitis aséptica con pleocitosis en
el LCR, inicialmente polinuclear y

Russell J. Blattner

después linfocitaria. La infeccién es superada sin presen-
tacién de pardlisis.

4) Poliomielitis paralitica, con pardlisis asimétrica,
arreflexia, sin alteraciones de la sensibilidad y rdpida
presentacién de amiotrofia. Se afectan preferentemente
los musculos de las extremidades inferiores, con menor
frecuencia los de las superiores y aun menos la muscula-
tura de inervacién bulbar. El periodo paralitico se caracte-
riza por dolor muy intenso en los musculos afectados, la
pardlisis generalmente es de topografia diseminada. El
tronco cerebral pude afectarse simultdineamente con la
médula y, en algunos casos, de forma aislada. La altura
de las lesiones en el tronco cerebral puede causar pard-
lisis de los musculos intercostales y del diafragma. Esta
topografia lesional origina trastornos respiratorios, unas
veces por la pardlisis muscular y otras por el acimulo de
secreciones orales debido a la intensa disfagia. No pocas
veces se presentan conjuntamente ambas circunstancias.
La topografia lesional medular alta y bulbar es la que
produce la muerte de los enfermos de polio.

La primera forma bulbar de
poliomielitis la describié A.
von Striimpell en 1880. Bre-
mer, en 1900 en Nueva York,
describié probablemente la
primera epidemia de esa forma
clinica. Describié 43 casos
bulbares entre 400 enfermos
de poliomielitis. Un estudio
completo de la poliomielitis
bulbar lo publicé en 1931

' ; W. G. Scott Brown. El autor
Adolf von Striimpell (1853-1925)  sefala que las formas bulbares
se presentan en edades mds avanzadas que las formas espi-
nales; éstas tltimas son mds frecuentes por debajo de los
5 anos de edad. Aporta 15 casos de polio, 7 de ellos bul-
bares, resaltando que 4 de estos 7 enfermos habian sido
amigdalectomizados poco antes de sufrir la enfermedad.

En 1949, W. Ritchie Russell resaltd, del estudio clinico
de 100 enfermos de poliomielitis, la influencia de los
traumatismos y la actividad fisica en la evolucién del cua-
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dro clinico cuando dichos acontecimientos se producen
en los primeros dias de la infeccién. Por ello se aconseja-
ba, en época de epidemia, a toda persona que sufria un
cuadro inespecifico de malestar, abstenerse de actividad
fisica durante varios difas, con la finalidad de paliar la
gravedad de la parilisis, si ésta llegaba a presentarse.

El traumatismo de una inoculacién intrasmuscular fue
resaltado por Peach Rhodes, Gray y especialmente por
Brandford, como un factor que podia agravar la evolu-
cién clinica.

En 1956, E Plum describié varios casos que, junto a la
parélisis muscular, presentaban alteraciones de la sensibi-
lidad. El estudio anatémico demostré que, en estos casos
de polio, el virus lesionaba el asta anterior de la médula y
en menor grado la posterior, justificando los trastornos de

la sensibilidad.

La causa de muerte de los enfermos de polio no alcanzaba
el 25% de los mismos. La muerte se producia en los casos
con pardlisis de los musculos o del centro respiratorio y
con pardlisis a nivel bulbar.

En 1929, Philip Drinker y Louis Shaw idearon un respi-
rador para los enfermos de poliomielitis bulbar. Se trataba
de un pulmomotor, que consistia en una caja de acero

en la que era introducido el enfermo. En la caja se creaba
una presién negativa de 25 a 10 cm de agua. Dicha pre-
sién producia la expansion del térax y al cesar la presion
se provocaba la espiracidn.

Inicialmente el pronéstico de estos enfermos que com-
binaban pardlisis respiratoria con bulbar era nefasto.

Los enfermos morian por aspiracién de secreciones,

que originaban infecciones pulmonares y atelectasias de
repeticién. Colocando al enfermo en dectbito prono
con la extremidad cefdlica en gravitacién, se intentaba el
drenaje al exterior de las secreciones. En 1953, Lassett
en Dinamarca aplicé un respirador con presién positiva
por un tubo endotraqueal, al tiempo que con un balén
insuflable se bloqueaba el descenso de las secreciones al
drbol bronquial.

La solucién final: la inmunizacién.

La gran incidencia y las epidemias de poliomielitis que
afectaron durante la primera mitad del siglo XX a los
paises con mayor desarrollo socioeconémico impulsé

la investigacion a gran escala con aportacién de impor-
tantes sumas de dinero. En 1935, en Estados Unidos, el
presidente Franklin D. Roosevelt, afecto de secuelas de
poliomielitis, creé una Comisién para el estudio de la
enfermedad.

Este mismo ano W. J. Elford, con el microscopio elec-
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1. Philip Drinker (1928). Children’s Hospital Boston Archives.

2. Modelo del pulmén de acero de Drinker y Shaw testado en gato. “Cutaneous Respiration
of the Cat.” American Journal of Physiology. 85 (1928): 158-167. Historical Collections &
Services, Claude Moore Health Sciences Library, University of Virginia.

3. Modelo para albergar 4 pacientes (ca. 1932). Archives of Children’s Hospital Boston.

4. El Presidente Franklin D. Roosevelt fundd, junto a Basil O’Connor, la National Foundation
for Infantile Paralysis en 1938 para impulsar el estudio de la vacuna. March of Dimes Birth

Defects Foundation.
5. Virus de la polio en tejido de rifdn de mono. (1948) National Museum of American History. 3,

John Enders’s Lab.
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1. Jonas Salk (1914-1995). March of Dimes Birth Defects Foundation.

2. Los botes de las vacunas y jeringuillas de 5 cc usadas por Jonas Salk en los ensayos clinicos de
1954-1955. National Museum of American History. John Enders’s Lab.

3. Albert Bruce Sabin (1906-1993)

4. Campana de vacunacién de 1954. March of Dimes Birth Defects Foundation

5. Algunos de los miles de nifios que recibieron la vacuna gratis durante las semanas posteriores

al anuncio esperando en filas separadas. Memphis Commercial Appeal.
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trénico, describié la morfologia y tamafo del virus. Se
aislaron tres cepas del poliovirus, denominadas respecti-
vamente: Brunhilda, por el nombre del simio en que se
aislé, Lansing tomada del nombre de la ciudad del estado
de Michigan donde se aisl6 la cepa y finalmente la cepa
Leo, nombre del nino afecto de poliomielitis de cuya
faringe se aislé el virus.

En 1950 se registraron en Estados Unidos 33.344 casos
de poliomielitis; esta incidencia hizo que la opinién
publica presionara a la administracién para la solucién
del problema. En 1951 se dedicé un presupuesto de
1.370.0000 délares para la investigacién de esta enferme-
dad, Un exponente del trabajo intensivo realizado fue el
sacrificio de 30.000 simios en los laboratorios de experi-
mentacion.

Entre 1930-1945 en Estados Unidos se hizo famosa una
mujer, Elisabeth Kenny, llamada la “hermana Kenny”,
siendo la abanderada del movimiento social de la lucha
antipoliomielitica. Apostaba por métodos terapéuticos en
oposicién a los indicados por los médicos, origindndose
diversos debates en los medios de comunicacién. Esta
figura fue un exponente de la preocupacién social por las
terribles epidemias de que sufria el pais.

En 1951, Jonas Edward Salk, de la Universidad de Pitts-
burg, obtuvo una vacuna con virus inactivado. La prueba
se efectud en 1954, vacundndose 1.830.000 nifos con un
coste de 7.500.000 délares. Fue la mayor prueba inmu-
nizadora de la historia de la medicina. El resultado fue
satisfactorio, reduciéndose la incidencia de la enfermedad
en un 90%. Al poco tiempo se comprobd que la inmu-
nizacion era temporal y se precisaban revacunaciones
sucesivas.

En 1957, Albert Bruce Sabin cultivé virus de la poliomie-
litis, ensayando sus mutaciones en monos. Obtuvo virus
“debilitados”, que fueron la base de su vacuna.

La vacuna, administrada por via oral, producia anticuer-
pos permanentes. La vacunacién masiva fue un éxito. En
la década de los anos 50 del pasado siglo la incidencia de
la polio en Estados Unidos era de 30 casos por 100.000
habitantes. Después de la inmunizacién por la vacuna
Sabin, se registraron tinicamente 10 casos anuales en todo
el pais.

La poliomielitis ha desaparecido en los paises industriali-
zados. La OMS certific6 su erradicacién en los primeros
afios del siglo XXI.

La poliomielitis en Espana.

La primera epidemia de poliomielitis registrada en Espa-
fia fue en Valls, provincia de Tarragona, en 1896 y pos-
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teriormente en Fraga (Huesca) en 1917. En Barcelona,

en 1917, se registraron 57 casos de poliomielitis. Desde
1931, los datos de la incidencia fueron altamente fiables y
demostrativos, al crearse los servicios publicos de higiene
y sanidad, con el registro sistemdtico de las enfermedades
infecciosas.

Datos epidemiolégicos.

La declaracién obligatoria de los casos de pardlisis infantil
se instaura por el Real Decreto de 10 de Enero de 1919,
relativo a la prevencidn de las enfermedades infecciosas.

No obstante, hasta finales de la década de 1930 no se
organizé sistemdticamente.

Grafica 1, mcidensia Se poliomicits en Espafa 19402000
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Organizacién de la asistencia sanitaria.

Como respuesta a la demanda social y médica, aparecia
la Orden ministerial de 23 de abril de 1951, por la que
se crea el Servicio contra la Poliomielitis, y en la que se
daban las bases para hacer més eficaz la lucha contra la
poliomielitis y se dictaban las oportunas 6rdenes para la
organizacién de un centro dedicado a este fin. Mediante
esta orden se creaba en el Hospital Nifio Jestis de Madrid
un Servicio de Poliomielitis, que fue centro de referen-
cia nacional, dependiente directamente de la Direccién
General de Sanidad. Este Servicio constaba de una parte
ambulatoria y otra de hospitalizacién.

Posteriormente se organizé una red de pulmones de acero
en todas las provincias y se crearon servicios de hospitali-
zacién para adultos y ninos. Aparecieron nuevos centros
de readaptacién en Madrid y Barcelona y en determina-
das instalaciones como los Sanatorios Maritimos de la
Malvarrosa (Valencia) y Pedrosa (Cantabria).

Para el tratamiento de la poliomielitis en la fase aguda, se
disponia de centros en Madrid, Barcelona, Santander y
Granada. En el caso de Barcelona existian dos hospitales
con atencion especializada al poliomielitico, el Hospi-
tal Clinico y el Hospital de Infecciosos, actual Hospital
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Plano de la planta baja del Pabell6n de asistencia a las formas graves de poliomielitis.

Hospital Municipal de Infecciosos de Nuestra Sefiora del Mar. Aspecto parcial de la seccién
de fisioterapia.

Fig. 4. — Paralisis de ambas extremidades in-
tericres, Pie derecho en avalgos vy el izquior-
de en avaron

Iconografia de la obra Pardlisis infantil: poliomielitis anterior aguda. (Barcelona, 1945)
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del Mar, donde se instalé el primer pulmén de acero de
Barcelona.

Se establecié por todo el territorio nacional una red de
pulmones de acero, hasta un total de 120 respiradores en
el ano 1958, y se planeaba la posibilidad crear equipos
respiradores mdviles que pudieran desplazarse hasta los
lugares mds apartados.

Los Dres. B. Rodriguez Arias y C. Soler-Dopff presen-
taron un Plan de asistencia general a los poliomieliticos
(fase aguda y periodo de rehabilitacién) en las Institu-
ciones de Barcelona (IV Reunién Bianual de la Sociedad
Espanola de Neurologia. Salamanca, abril 1957).

Actividades cientificas.

La incidencia de la poliomielitis en Espana fue notoria a
partir de 1940, prueba de ello es el interés de los pro-
fesionales sobre este tema. Como muestra relatamos la
monografia publicada en 1945 por los Dres. Barraquer
Ferré y Castafier con el titulo Parélisis infantil. Igualmen-
te cabe senalar el trabajo de Sanz Ibdnez La poliomielitis

experimental (CSIC, 1944).

En 1958 (28-30 de septiembre) se celebré en Madrid

el V Symposium Europeo sobre la poliomielitis; en el
mismo los Dres. Sales Vizquez y Ballus desarrollaron la
ponencia “Los problemas psicosociales de la poliomielitis
y sus principios asistenciales”.

En el estudio de la poliomielitis destacaron los Dres. Sales
Vizquez y Espadaler, aportando el diagnéstico y trata-
miento de 1000 casos personales; credndose para el trata-
miento de estos enfermos un centro de rehabilitacién con
piscina adecuada en el Hospital Clinico de Barcelona.

Cabe sefialar la figura del Dr. Santos Palazzi, cirujano
ortopeda del Hospital del Sagrado Corazén de Barce-
lona, que fue uno de los primeros en aplicar la cirugfa
ortopédica en estos nifos. Igualmente, creé un centro
socioasistencial para los nifios poliomieliticos con secuelas
graves en el Hospital de San Lézaro de Terrassa. En este
centro, los nifios en régimen de seminternado realizaban
sus estudio de ensefanza primaria al tiempo que recibfan
tratamiento rehabilitador.
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Portada de Nuevas adquisiciones sobre poliomielitis (Madrid,

1945)
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Constantin von Economo

Esta enfermedad, también conocida con el epénimo de
encefalitis de Von Economo, debe su nombre al profesor
Constantin von Economo (Braila 1876-Viena 1931),
neurdlogo austriaco cuyas aportaciones mds importantes
las realiz6 en el campo de la citoarquitectura y funciones
corticales, asi como en la neurofisiologia del suefio. Una
stbita y prematura enfermedad privé a las neurociencias
de uno de sus mds importantes baluartes de finales del

siglo XIX y principios del XX.

Constantin Economo nacié en el seno de una familia
aristocrdtica, de ascendencia griega, en Braila, pueblo de
Valaquia en Rumania. Valaquia es conocida en la Historia
por ser el territorio que defendié el principe Vlad Tepes
ante la invasién de los turcos. Su victoria fue seguida de
un cruel escarmiento, empalando a casi 10.000 pri-
sioneros turcos, lo que le vali6 el nombre de Vlad “el
Empalador”. Posteriormente serfa conocido como Vlad
Dricula (“conde Dricula”), de quien —por cierto- nunca
se ha comprobado que bebiera la sangre de sus victimas,
aunque haya sido uno de los personajes de la literatura
de terror mds famosos de la Historia (recomendamos la
lectura de Los vampiros a la luz de la medicina, editorial
Neuropress 1995, tesis doctoral de nuestro companero
Juan Gémez-Alonso).

Compartiendo por lo tanto su origen noble con el
ersonaje real que inspiré al autor del “conde Dricula”,
) q
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aunque con unas mucho mds edificantes aficiones, Cons-
tantin Economo hereds el titulo de Bar6n en 1901, por
lo que la particula “von” antepuesta a su apellido tiene un
uso tan correcto como legitimo, al contrario que muchos
otros personajes que utilizaron este atributo como mero
signo de distincién, pero sin derecho oficial para ello (el
propio Ludwig Beethoven, alemdn de origen holandés
usaba el “von” -0 “van”, de origen holandés pero de igual
significado- sin reconocimiento legal, dado que como
hijo de un musico no tenfa antecedentes de nobleza).

El Barén Constantin von Economo, ademds de ser un
maestro de las neurociencias, fue un experimentado
aeronauta y aviador (fotografia tomada en 1919). Se
cualificé inicialmente en el pilotaje de globos aerostdti-
cos y en 1908 fue uno de los primeros tripulantes aéreos
austriacos de aeroplanos, obteniendo el primer diploma
internacional de piloto en Austria. Organizé encuentros
aeronduticos internacionales y promovié la construccién
de aerédromos en Viena, encomenddndosele incluso la
presidencia honoraria del Aeroclub de Austria, que él
mismo habia ayudado a fundar. Seis meses antes de morir
en 1931, durante la celebracién del 30 aniversario de su
fundacién, dimitié voluntariamente de este cargo. De-
mostrd su destreza como piloto militar de caza durante la
Primera Guerra Mundial, participando con distincién en
las operaciones aéreas de la frontera Sur del Tirol.

Como anécdota, hay que remarcar que Von Economo no
demostré interés alguno por la medicina hasta que ley6 el
libro Genio y Figura de Césare Lombroso. Tras acabar los
estudios preuniversitarios con premio extraordinario, su
padre habia ya establecido que estudiaria ingenieria, por
lo que pas6 dos anos matriculado en la Escuela de Inge-
nieros vienesa hasta que la autoridad paterna finalmente
cedid y consintié que finalmente se dedicara a la Medi-
cina. El propio Von Economo reconocié posteriormente
que aquellos fueron unos afnos absurdamente dilapidados.

En cuanto a sus estudios médicos, tras graduarse y pasar
un ano en la Clinica Universitaria de Viena, bajo la tutela
de Hermann Nothnagel, sigui6 su formacién en Paris,
donde estudi6 Psiquiatria con Magnan y Neurologia con
Pierre Marie. Posteriormente, completé su formacién en
Estrasburgo y Munich, con Emil Kraepelin y finalmente
se establecié en Viena, donde fue discipulo y colabora-
dor de Julius Wagner-Jauregg, al que no sustituyé en la
Cétedra de Psiquiatria y Neurologia de la Universidad de
Viena, para poder asi dedicarse mejor al campo de la ob-
servacion clinica y experimental, es decir, la investigacién
en su mds pura esencia.
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Fig. 1. Célula piramidal en el prosencéfalo (caso 4, tironina, x700)

Fig. 2. Regién interpeduncular (caso 4, hematoxilina-cosina, x 31/3)

Fig. 3. Pared del tercer ventriculo (caso 1, azul de metileno, x230)

Fig. 4. Corteza cerebral (caso 5, tionina, x60)

Fig. 5. Colliculi superior (caso 5, tionina, x4)

von Economo C. Die Encephalitis lethargica. Franz Deuticke, Leipzig-Wien. 1918.
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-
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Sus dos trabajos mds importantes son “La Encefalitis
Letdrgica: sus secuelas y su tratamiento” (titulo original
Die Encephalitis lethargica, Editorial Deuticke, Viena,
1917-18) y los estudios sobre la arquitectura celular del
cerebro publicados bajo el titulo Die Cytoarchitektonik
der Hirnrinde des erwachsenen Menschen, auténtica obra
maestra de la Histologia moderna.

Como citara von Economo en el prélogo de la tltima
ediciéon alemana, aparecida en 1929, “han transcurrido
una docena de anos desde que, en una comunicacion
hecha el 17 de abril de 1917 a la Sociedad Vienesa de
Psiquiatria y Neurologfa, bajo el titulo de “Encefalitis
Letdrgica”, estableci una nueva entidad nosoldgica tanto
clinica como anatomopatolégicamente; poco tiempo
después logré, en colaboracién con Wiesner, aportar la
demostracién experimental de que se trataba de una nue-
va enfermedad epidémica desconocida”.

Los primeros casos descritos por von Economo se pro-
ducen a finales del afio 1916. Corresponden a pacientes
ingresados en la Clinica Psiquidtrica de Viena. En todos
se observaba un estado prodrémico similar al de un cua-
dro gripal (sintomas respiratorios de vias altas, mialgias y
fiebre), seguidos ripidamente de manifestaciones neuro-
l6gicas, destacando una especial tendencia al suefio. Pero
como posteriormente informaria el propio von Economo,
los sintomas podian ser muy variados, afectando multi-
ples territorios nerviosos. El autor, en la publicacién de
su trabajo, se refiere incluso a la ausencia del sintoma que
define la enfermedad: “... de los 13 casos que constituye-
ron el objeto de mi primera comunicacién, 7 pertenecian
a la forma somnolenta y los 8 restantes ofrecian otros
sintomas del cuadro variable de la encefalitis letdrgica,
pero sin suefo”.
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Die Cytoarchitektonik der Hirnrinde
des erwachsenen Menschen

Yim

Prof. Constantin Freiherr von Economo

W

Constantin von Economo (ca. 1914).

Portada de Encefalitis letdrgica: sus secuelas y tratamiento. Traduccién de K.O. Newman (Oxford
University Press. Londres, 1931) de Die Encephalitis. Viena, 1929.

Encephalitis lethargica. Wiener Klinische Wochenschrift. 30, 581-585. 1917.

Portada de Die Cytoarchitektonik der Hirnrinde des Erwachsenen Menschen. 1925.



En su descripcién anatomopatoldgica hace referencia a
una inflamacién, en focos multiples, de la sustancia gris
sin tendencia a la necrosis, en especial del mesencéfalo,
con infiltracién vascular, hemorragias anulares, infiltra-
cién tisular y enfermedad de la neurona. Esa apetencia
topogréfica explicaria la abundante presencia de sintomas
oculomotores y extrapiramidales.

Precedentes historicos.

Entre los antecedentes histéricos, existieron grandes
epidemias conocidas entre los siglos XVII y XIX, que po-
drian haber sido casos de encefalitis letdrgica atn desco-
nocida por entonces. En los anos 1673-75 se declaré en
Londres una epidemia que Sydenham definié como una
fiebre comatosa, que nada tenfa que ver con la somnolen-
cia que acompana a los estados febriles, y cita: “Nec ita
profundos, nec perinde epidemicus uique erat is qui hanc
febrem comitabatur”. Albrecht von Hildesheim, en el afio
1695, describié un caso esporddico de posible encefalitis
letdrgica con sintomas oftalmopléjicos (De febre lethar-
gica in strabismo utriusque oculi desinente). En los afios
1889 y 1890 tuvo lugar una epidemia de gripe, obser-
véandose un ano después el nona (epidemia de encefalitis
después de la infeccidn viral) en Italia. En el afio de 1905,
Kleist relata un grupo de casos clinicos, en pacientes de la
Clinica Psiquidtrica de Halle, en los que predominaban la
febricula, los delirios, la hiperquinesia seguida de aquine-
sia, que von Economo relacionaria posteriormente con la
enfermedad de la encefalitis letdrgica.

A continuacidn, se extraen algunos fragmentos de la
traduccién espafola del profesor J. Lépez Ibor sobre el
texto original de von Economo, que por su interés se
reproducen aqui:

“...Podemos aceptar, pues, como bastante seguro, que

la encefalitis letdrgica se presentd repetidas veces antes

de la guerra, ya en forma de casos esporddicos, ya como
epidemia, que siempre concentré sobre si la atencién
durante breve tiempo, gracias a lo notable de la combina-
cién de sus sintomas, a veces, més se fij6 el vulgo que los
médicos; y con nombres distintos como enfermedad del
sueno, nona, fiebre letdrgica o fiebre comatosa ha perdu-
rado en la historia de la medicina. Smith Ely Jellife dice
con razdn que debemos preguntarnos a este respecto lo
mismo que Charcot con respecto a la atrofia de Duchen-
ne, a saber: como es posible que una enfermedad que
existe desde los tiempos de Hipdcrates haya sido descu-
bierta hoy, o cémo es que se ha perdido el conocimiento
de la misma a pesar de haberse observado repetidas veces.
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sado suficientemente los conocimientos, especialmente en
bacteriologfa, patologia y anatomia para poder descubrir
y comprender los fundamentos comunes de las proteifor-
mes imdgenes clinicas que ofrece.

Después que en 1916-17 en una pequefa epidemia de
Viena demostré la unidad de esta enfermedad y con
Wiesner demostré su transmisibilidad al mono, hubiera
caido nuevamente en olvido (aunque fue confirmada por
algunos médicos vieneses), si afio y medio después Netter
no hubiera descrito en Paris otros casos andlogos, que
reconocié como de la encefalitis letdrgica por mi descrita
y si, ademds, no se hubiere presentado en forma de tan
fuerte epidemia después de la gran epidemia gripal. Hoy
no existe ningin médico en el mundo que no haya visto
algunos casos agudos o crénicos y apenas es posible que la
encefalitis letdrgica caiga otra vez en el olvido”.

La enfermedad en Espafia (1918-36).

La encefalitis letdrgica tuvo en Espafa su pico de mdxi-
ma incidencia entre los anos 1919 y 20, tras la epidemia
de gripe acontecida en 1918. La enfermedad centré, en
aquellos afos, la atencién de gran cantidad de médicos
espafoles, pertenecientes sobre todo al campo de la
neuropsiquiatria y también de la oftalmologia, pediatria
y entre los médicos militares. En febrero de 1919, el
neurdlogo César Juarros fue el primer médico espanol
que planteé el diagnéstico de la enfermedad en casos des-
critos por él, aunque la ausencia de las correspondientes
necropsias hizo que se pusieran en duda, como manifestd
entre otros Gonzalo R. Lafora.

Los primeros pacientes se detectaron en Valencia, Madrid
y Barcelona. Aunque el diagnéstico era algo incierto, a
falta de un consenso claro, se pudieron presentar casos
hasta en 40 de las provincias espafiolas, con una media de
2 a 6 por provincia. El 20 de mayo de 1920, aparece un
Real Decreto, en el que se establece la declaracién obliga-
toria de la enfermedad. No obstante, y a pesar del interés
inicialmente suscitado entre las autoridades sanitarias,

no existen estadisticas fiables del proceso en el territo-

rio nacional. Los datos se verfan ademds interrumpidos
por la irrupcién de la Guerra Civil en el ano 1936. Juan
Durich documentd, en un exhaustivo trabajo de 1930,
los enfermos de encefalitis letdrgica en las Islas Baleares,
comprobando cémo apenas coincidian con las estadisticas
oficiales, que con 8 casos, quedaban lejos de los 74 pa-
cientes que ¢l pudo observar. La enfermedad se distribuyé
de forma bastante homogénea por todo el pais. Existe un
trabajo en el que se han extrapolado los resultados del
autor, lo que significa que hubo un total de 1178 casos

, Yo creo que la razén estd en que en los tiempos en que tu-
@ ¥l . . . .. ,
% ' vieron lugar las epidemias de encefalitis no habia progre-
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en 1919 y 1756 en 1920. Tras este periodo, descendieron
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1. Parkinsonismo postencefalitico en un joven soldado de Melilla. Bravo JC.
Sindrome extrapiramidal. Med Ibera 1924; 18: 917-20.

2. Parkinsonismo postencefalitico en una mujer joven. Durich J. Estudio del
sindrome de Parkinson y estados parkinsonianos con referencia a la encefalitis
letdrgica en las Islas Baleares. Madrid:

Grifica Universal; 1930.

3. Episodio de distonfa paroxistica postencefalitica de cuello en un nifio. El
episodio de retrocolis se asociaba a trastorno paroxistico del ritmo respiratorio.
El paciente adoptaba la postura de rodillas para evitar la caida hacia atrds Durich
J. Estudio del sindrome de Parkinson y estados parkinsonianos

con referencia a la encefalitis letdrgica en las Islas Baleares. Madrid: Grafica
Universal; 1930.

4. Amiotrofia espinal considerada postencefalitica. De Gispert I. Encefalitis y
atrofia muscular progresiva espinal. Clin Lab 1934; 24: 453-6.

Imdgenes cedidas por Revista de Neurologia, aparecidas en el articulo ‘Sin-
dromes postencefaliticos en la literatura médica espafiola’ I. Corral-Corral , C.

Quereda Rodriguez-Navarro. REV NEUROL 2007;44:499-506



drdsticamente hasta los 496 del afio 21 o los pocos més
de 100 a partir de 1924. Hay que destacar ademds que

p Y 9q q
la divulgacién popular de “esta enfermedad del sueno”,
provocd la aparicién de un numeroso grupo de pacientes
con “letargos psiconeurésicos”, es decir, histerismos de
forma letdrgica.

Lo cierto es que en Espana se establecieron dos corrientes
de opinién: los que, como Maranén, pensaban que la
encefalitis letdrgica era una complicacién nerviosa de la
gripe, y los que en la linea de von Economo defendian la
encefalitis letdrgica como una entidad nosolégica inde-
pendiente. Asi lo manifestaron, entre otros, G.R. Lafora,
Rodriguez Fornos o Salvador Albasanz.

Situacion actual.

La enfermedad desatada en forma de epidemia en amplias
zonas del planeta supuso la defuncién de unas 250.000
personas, provocando incapacidad crénica a otras tantas,
en forma predominante de parkinsonismo postencefa-
litico, que acaecié de media unos 10 anos después de la
supuesta infeccion.

Aunque se le atribuy6 una posible etiologfa virica, nunca
se ha detectado o identificado virus alguno relaciona-

do con la enfermedad. El cuadro anatomopatoldgico
muestra degeneracion neuronal, con redes neurofibri-
lares en las neuronas sobrevivientes. En la actualidad se
considera la encefalitis letdrgica como una enfermedad
parainfecciosa autoinmune, mediada por el estreptococo.
La presentacién stbita de la enfermedad, pudiera haberse
debido a una mutacién en este germen y cuando la muta-
cién dejé de ser prevalente la enfermedad pricticamente
se extinguid. La gripe pudo facilitar esa mutacién, o en
modo alguno, ayudé a propagar la enfermedad por todo
el mundo.
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Encefalitis letdrgica en la gran pantalla.

Las enfermedades del sistema nervioso tradicionalmen-

te han despertado mucho interés entre los directores y
productores cinematograficos. Y es que los trastornos
neuropsiquidtricos dan bastante juego en la pantalla, en el
contexto actual de la civilizacién medidtica y con el plus
anadido del “morbo” que despierta entre los espectadores,
dvidos de casos y cosas raras a las que prestar su atencidn.
De entre la gran cantidad de peliculas dedicadas a las
enfermedades neuroldgicas, una de ellas, “Despertares”
(1990), basada en el libro de Oliver Sacks y dirigida por
Penny Marshall, con guién de Steven Zaillian, traté el
problema de la encefalitis letdrgica desde la perspectiva
de un neurdlogo neoyorkino (Dr. Malcom Sayer), que a
mediados de los 60 decide someter a un complejo expe-
rimento a un grupo de pacientes suyos afectados por esta
misteriosa enfermedad. La pelicula obtuvo tres nomi-
naciones a los Oscar, a la mejor pelicula, el mejor actor
principal (Robert de Niro) y al mejor guién adaptado.



