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Resumen

Bajo el titulo de "Una peculiar enferme-
dad del sistema extrapiramidal con especial
afectacion del globus pallidus y la substantia
nigra", Julius Hallervorden y Hugo Spatz des-
cribieron en 1922, un sindrome observado en
cinco nifas de una familia de nueve, y de ini-
cio antes de los diez afios de edad. Este com-
prende deformidad de los pies, gradual incre-
mento de rigidez en los cuatro miembros, len-
guaje casi ininteligible y un alto grado de de-
mencia con alteraciones emocionales de tipo
seudobulbar. La muerte suele llegar entre los
16 y los 27 afos. El principal hallazgo ma-
croscopico en el cerebro es una coloracion
amarronada del globo palido y la substancia
negra (pars reticulata), sin atrofia o reblande-
cimiento. Este color es debido a la enorme
acumulacion de pigmento azul verdoso o ver-
de amarronado (principalmente hierro) en las
células ganglionares, muchas de las cuales,

ademas de los depdsitos, estan groseramente
degeneradas; la hiperplasia glial también apa-
rece en las zonas afectadas. Las lesiones fue-
ron consideradas similares a las del "status
dysmyelinatus" de Vogt, en gran parte debido
a la pronunciada pérdida de mielina en el glo-
bo palido.

Suelen presentarse sintomas psicoticos solo
con la enfermedad totalmente desarrollada.
Presentamos un caso donde sintomas de
desinhibicion instintiva aparecen antes que las
manifestaciones motoras sean plenamente
manifiestas, en coincidencia con una disge-
nesia de la corteza orbitaria. La claudicacion
de los ganglios basales en conexion con el sin-
drome orbitario nos lleva a adjudicarle al glo-
bo palido externo la funcion que con la madu-
racion cerebral supliria la corteza orbitaria en
este caso deficitaria.

Este caso llevaria algo de luz a la com-
prension de los procesos de maduracion neu-
ropsiquicos.

1 Trabajo presentado en el 15° Congreso Internacional de Psiquiatria, 2008. A. A. P.
2 Médica del Hospital Carolina Tobar Garcia. Buenos Aires. Argentina.
3 Médico del Hospital Braulio A. Moyano. Museo C. Jakob. Buenos Aires. Argentina. E-mail:
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Palabras clave

Sindrome de Hallervorden-Spatz. Sindro-
me orbitario. Globo palido externo.

Summary

Under the title "A peculiar disease of the
extrapyramidal system with special affection
of the globus pallidus and the substantia ni-
gra", Julius Hallervorden and Hugo Spatz in
1922 described a syndrome observed in five
girls of a family of nine, and before the start
ten years of age. This includes the foot defor-
mity, gradual increase in stiffness in all four
limbs, almost unintelligible language and a high
degree of dementia with emotional disturban-
ce type pseudobulbar. Death occurs usually
between 16 and 27 years. The main macros-
copic finding in the brain is a brownish colour
of the globus pallidus and the locus niger (pars
reticulata), with no atrophy or softening. This
colour is due to the massive accumulation of
pigment blue or brownish green (mainly iron)
in ganglion cells, many of which, in addition to
deposits, are grossly degenerated; glial hyper-
plasia also occurs in the affected areas. The
lesions were considered similar to the "status
dysmyelinatus" of Vogt, in large part due to
the pronounced loss of myelin in the globus
pallidus. Psychotic symptoms usually occur
only with the fully developed disease. We pre-
sent a case in which symptoms appear befo-
re deshinibicion instinctive motor manifesta-
tions that are fully apparent, coinciding with a
dysgenesis of the orbital cortex. Claudication
of the basal ganglia in connection with the
orbital syndrome leads us to assign the exter-

nal globus pallidus with the role that brain
maturation supplies the orbital cortex in this
case deficient.

This case would lead some light on unders-
tanding the processes of neuropsychical ma-
turation.

Key words

Neurodegeneration with brain iron accu-
mulation, type 1 (NBIA 1). Hallervorden-Spa-
tz sindrome. Orbital syndrome. External Glo-
bus pallidus.

Bajo el titulo de "Una peculiar enferme-
dad del sistema extrapiramidal con especial
afectacion del globus pallidus y la substantia
nigra", Julius Hallervorden y Hugo Spatz des-
cribieron en 1922, un sindrome observado en
cinco nifas de una familia de nueve, y de ini-
cio antes de los diez anos de edad*. Este com-
prende deformidad de los pies, gradual incre-
mento de rigidez en los cuatro miembros, len-
guaje casi ininteligible y un alto grado de de-
mencia con alteraciones emocionales de tipo
seudobulbar. La muerte suele llegar entre los
16 y los 27 afios. El principal hallazgo ma-
croscopico en el cerebro es una coloracion
amarronada del globo palido y la substancia
negra (pars reticulata), sin atrofia o reblande-
cimiento. Este color es debido a la enorme
acumulacion de pigmento azul verdoso o ver-
de amarronado (principalmente hierro) en las
células ganglionares, muchas de las cuales,
ademas de los depdsitos, estan groseramente
degeneradas; la hiperplasia glial también apa-

4 Con anterioridad Fischer, en 1911, y Rothmann, en 1915, presentaron analogos casos clinicos. En 1924,
Halervorden estudia una segunda observacion. Cecil y Oskar Vogt establecen en esos casos su "status dysmyelina-

tus".
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rece en las zonas afectadas. Las lesiones fue-
ron consideradas similares a las del "status
dysmyelinatus" de Vogt®, en gran parte debi-
do a la pronunciada pérdida de mielina en el
globo palido®. Para los autores la diferencia
mayor residia en el tamafio del palido, que es-
taba atrofiado y empequefiecido en la enfer-
medad de los Vogts, y de tamafio normal en la
de ellos; en el fundamental trastorno pigmen-
tario y en la familiaridad de su afeccion.

Las manifestaciones clinicas de esta en-
fermedad, que puede aparecer en forma he-
reditaria o esporadicamente, consisten en una
progresiva rigidez de la musculatura del tron-
co y extremidades, y en una demencia de
mayor o menor grado. Algunas veces, antes
de larigidez, se observan hipercinesias ateto-
siformes y espasmos de torsion. La enferme-
dad se manifiesta generalmente en adolescen-
tes o en adultos jovenes. Seitelberger ha dife-
renciado una forma infantil tardia, cuyo curso
no es tan prolongado como en el primer gru-
po, llegando a alcanzar una duracion de hasta
15 afios. En todo el cerebro se observa una
atrofia de escasa intensidad. Mascroscopica-
mente llama la atencion la coloracion castafio
tostado del globo palido y de la parte reticular
de la substancia negra. Las zonas compacta
y reticular de la substancia negra no se pue-
den distinguir a simple vista, presentandose
como dos bandas de color oscuro, bastante
anchas y unidas entre si. La substancia negra
y el pallidum estan aumentados de tamafio
debido a los depositos (pseudohipertrofia de
Eicke). La coloracion castafio tostado depen-
de del elevado contenido en pigmento. Mi-

croscopicamente se observa un cuadro de
sorprendente colorido amarillo oro, marron,
verde, azul, negro; masas gruesas y finos gra-
nulos de pigmentos llenan el campo micros-
copico. También se observan abundantes con-
creciones en forma de terrén o de mora (Ha-
llervorden).

Eicke distingue un pigmento grueso y otro
mas fino. Este ultimo es polvoriento y se en-
cuentra exclusivamente en los astrocitos. Los
granulos son de color verde amarillento, tinén-
dose con tonos castafios o negros con la tioni-
na o el violeta de cresilo. Una gran parte del
pigmento contiene hierro. Alrededor de los
vasos, muchas veces se encuentran células
granulosas con granos gruesos de pigmento,
de color amarillo y castafio que, en parte, tam-
bién dan la reaccion del hierro positiva.

Junto a esto, en el globo palido se obser-
van concreciones en forma de terrones y de
mora, que consisten en depositos de pseudo-
calcio. Estas concreciones se tifien de verde
claro hasta azul oscuro con la tionina. Tam-
bién se encuentran libres en el tejido y pue-
den ocupar extensas zonas, sobre todo en la
parte interna del globo palido. En las prepara-
ciones de las vainas de mielina se observa una
rarificacion mas o menos intensa, de las fi-
bras mielinicas en el globo palido, el llamado
estado desmielinizante.

Ademas de las concreciones de seudocal-
cio y pigmento se han descrito, casi regular-
mente, formaciones peculiares, redondas u
ovales, que con la tionina se tifien de azul pa-
lido o de gris y, en su periferia, presentan fi-
nos granulos pigmentarios. Estas formaciones,

5SEn 1919y 1920 Cecil y Oskar Vogt publicaron en Sitz. Heidelberg. Wiss. (Biol. Wiss. Abt. B), 1919 y Journ.
f. Psychol. u. Neurol., 25, 628, 1920, dos casos de atetosis que iniciaban en los primeros meses de vida y
gradualmente cambiaban a una rigidez generalizada, un paciente muri6 a la edad de 10 anos y el otro a los 13. La
lesion principal era una degeneracion que afectaba las fibras nerviosas del caudoputamen y globo palido al talamo

¢ hipotalamo.

6 Una tincion similar del cuerpo estriado, marrdn oscura, fue encontrada por Rothmann en el caso de un nifio
con rigidez progresiva y movimientos coreoatetdsicos, y por Fischer en una atetosis doble.

‘ SINTITUL-6 306

18/07/2009, 8:49



‘ SINTITUL-6

A propdsito de un caso de degeneracion palidal..., A. Ferndndez. D. Rojas 307

o8 p il

Fig. 1: Fig. 3 del articulo de Hallervorden y Spatz. Corte frontal a través de los ganglios basales. Las masas
grises coloreadas de negro presentan una intensa reaccion metalica. C[. Claustrum, 2. Putamen, G. p- e. Globo
palido externo, G.p.1. Globo palido interno, N.s.1. Nucleo de la sustancia innominada, C.a. Comisura anterior, N.
II. Nervio 6ptico, P.p. Pes pedunculus, N. e. Nucleo caudado, Fo. Fornix, Th Talamo, N. _p-Nucleus paraven-
tricularis, S. 71. 0. Substancia negra oral, C. #1. Cuerpo mamilar. (X---X sefiala el lugar de seccion de la ldmina 12
del mismo articulo. La figura ha tenido que ser redibujada debido al deterioro del material original).

cuyo tamafio supera al de las células nervio-
sas, se impregnan con el método de Biels-
chowsky y con el de Bodian. No se tifien con
el violeta de cresilo, con el PAS da una colo-
racion muy débil, mientras que con el azul de
Alzian se colorean bien. Halervorden y Spa-
tz, asi como Eicke, las interpretan como una
hinchazén de los cilindroejes. Indica Eicke,
cuando muestra las fotos, una pseudohiper-
trofia de la zona roja de la substantia nigra.

Osman y Shiikru-Aksel encontraron una
destruccion de las neurofibrillas, en forma de
grandes granulos, en el palido, asi como una
tumefaccion de las neurofibrillas extracelula-
res.

Las células nerviosas pertenecientes a las
formaciones grises afectadas estan destrui-
das en parte; otro grupo presenta alteracio-
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nes degenerativas de distinto tipo, mientras
otras llaman la atencion por el hecho de per-
manecer intactas en medio de las concrecio-
nes. La neuroglia prolifera intensamente.

Sin embargo, el proceso patologico no se
limita al globo palido y a la zona roja de la
substancia negra, pues en el cuerpo estriado,
en la protuberancia, en el bulbo raquideo y en
la médula espinal también se observan célu-
las ganglionares alteradas y destruccion celu-
lar. La mayor parte de las veces la corteza
cerebral también participa en el proceso (co-
licuacion y tumefaccion celular). Zeman y
Scarpelli, asi como Koéryey, encontraron un
aumento de gangliésidos, viendo en ello al igual
que Jervis una relacion con la idiocia amauré-
tica. Este ultimo autor cita, ademas, la man-
cha macular roja.
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En condiciones normales, en el globo pali-
do y en la zona rubra de la substancia negra
también se encuentran pequefias cantidades
de pigmento y seudocalcio. Por lo demas esos
centros son los mas ricos en hierro de todo el
cerebro. Por lo tanto, la enfermedad descrita
seria tan s6lo un "aumento de las peculiarida-
des fisiologicas de estos dos centros" (Haller-
vorden). La afeccion simultdnea de ambos
centros grises se explica por la concordancia
histomorfologica e histoquimica que presen-
tan ambos centros. Spatz distingue en la subs-
tancia negra una zona oscura, dorsal, medial
y caudal y una zona roja ventral, lateral y oral.
Esta tltima se asemeja histologicamente al
palido y es la zona que se afecta en la dege-
neracion palidal. El caracter sistematico con
que se presentan las lesiones sugiere el pa-
rentesco, en cuanto a funciones, de estas dos
formaciones grises basales.

Para Secitelberger, la degeneracion neu-
roaxonal es el sintoma estructural determinan-
te y manifiestamente patognomonico de la
enfermedad de Hallervorden-Spatz. Al igual
que otros autores la encuentra no sélo en el
pallidum y la substancia negra, sino también,
de forma constante, en los nacleos de los cor-
dones posteriores y en el bulbo raquideo. En
los casos infantiles tardios se observan dege-
neraciones axonicas también en la corteza
cerebral, en el tadlamo, en los nucleos de la
calota y en las astas posteriores de la médula
espinal. La degeneracion neuroaxdnica es
especialmente manifiesta en los casos infan-
tiles, mientras que en ellos el depdsito de pig-
mentos en el pallidum y la substancia rubra es
mucho menor que en los casos juveniles y
adultos. Los mismos engrosamientos se ob-
servan en la avitaminosis experimental.

En la familia estudiada por Kalinowsky
(reportada previamente por Walter bajo el ti-
tulo de "Diplejia cerebral familiar progresiva)
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tres hermanos sufrieron de un sindrome idén-
tico, con inicio a la edad de 9 a 10 afios. Ca-
racteristicas adicionales incluian atrofia opti-
ca, escotoma para colores, reflejo plantar de
Babinski inconstante, movimientos atetosicos
en uno de los tres hermanos, temblores ritmi-
cos en los otros dos y palilalia en uno de éstos
ultimos, completaban el cuadro clinico. A la
autopsia el globo palido y la substancia negra
estaban encogidos y coloreados de un pro-
fundo verdeamarronado. Lesiones difusas
aparecian a través de la corteza cerebral, con-
sistentes en desmoronamiento y pérdida de
células ganglionares e incremento tanto de la
macro- como de la microglia, mas notables
en la tercera y quinta capas del gyrus precen-
tral, donde las células de Betz estaban cons-
picuamente enfermas, y en la tercera capa
del 16bulo frontal; también era remarcable una
extensa degeneracion de las células de Pur-
kinje. El parénquima del globo palido y la subs-
tancia negra se habian casi desvanecido y las
células que permanecian se habian converti-
do en pigmentos verdeazulado o verdeama-
rronado, dispersos a través del estroma. El
globo palido estaba completamente desprovis-
to de mielina "état dysmyélinique", lesiones
similares pero menos intensas afectaban las
neuronas del putamen y el caudado e indu-
cian reaccion de la neuroglia, mientras su sis-
tema de fibras estaba menos alterado. Los
tractos piramidales de la médula espinal esta-
ban algo consumidos. Kalinowsky a través de
sus casos no los diferencio de la degenera-
cion cortico-palido-espinal (la llamada "seu-
doesclerosis espastica" o enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob), pero vio mucho paralelis-
mo con el sindrome de Hallervorden-Spatz.
Hechos analogos fueron observados por
Winkelman en dos casos, hermanos ellos, que
comprendian rigidez progresiva y contractu-
ras, disartria y ceguera por retinitis pigmenta-
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ria; no habia, sin embargo, movimientos invo-
luntarios, signos piramidales y el estado men-
tal no estaba materialmente disminuido. En la
necropsia se vio una coloracion marrén ama-
rillenta de los segmentos internos de ambos
corpora striata, y lesiones degenerativas en el
globus pallidus y la zona reticular de la subs-
tantia nigra. Winkelman propuso el término
"degeneracion palidal progresiva', para lo que
defini6 como "una enfermedad sistematica
que involucra el globus pallidus y la porcion
reticular de la substantia nigra, caracterizada
clinicamente por una rigidez progresiva de ini-
cio temprano en la vida". Considerd que en
sus casos "aun mas que en los casos descri-
tos por Hallervorden y Spatz, y Kalinowsky,
hay una afectacion solamente del pallidum y
de la porcion reticular de la substantia nigra".

Especialmente interesante es el caso de
una nifia de 11 afios, descrito por Helfand, que
comienza a sentir debilidad y rigidez en los
miembros inferiores; mas tarde desarrolla atro-
fia dptica, pie equino, rigidez generalizada, tem-
blor intencional, lentitud, lenguaje lento arras-
trando las palabras, y reflejo plantar de Ba-
binski. Entonces su poder mental menguo, su
conducta se volvio pueril, reia sin razén, y fi-
nalmente, con la incapacidad y la postracion,
mostro reacciones delirantes y alucinaciones.

Postmortem se encontrd una coloracion
marron oxidado palidonigral y secciones de
esos ganglios se mostraron pigmentadas con
numerosos granulos marrén dorado, verdes,
azules y negros, libres o alrededor de los va-
sos sanguineos o dentro de las células gan-
glionares y gliares. Habia crecimiento macro
y microglial en un parénquima empobrecido.
Se encontrd una intensa reaccion en el pig-
mento para el hierro. Otras lesiones incluian
escasez de melanina en la substantia nigra y
el locus caeruleus; ausencia del hierro normal-
mente presente en el nicleo dentado, pérdida
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de células nerviosas e incremento de los as-
trocitos en los cortex frontal, parietal y occi-
pital. Muchas de las células ganglionares
muestran el citoplasma abalonado caracteristi-
co de la enfermedad de Tay-Sachs. No habia
desmielinizacion en los ganglios basales pero
tanto en el caudado como en el putamen asen-
taban lesiones como aquellas del globus palli-
dus, aunque mas moderadas.

Asi, el estado de desmielinizacion no es,
quiza, un hecho integral, no son los hallazgos
de Hallevorden-Spatz la tinica esencia del
cuadro. Helfand piensa que el sindrome esta
constituido por un trastorno en el metabolis-
mo de las grasas y trastornos pigmentarios,
que ocurre especialmente en los centros ex-
trapiramidales, y relacionados a aquellos de
la enfermedad de Niemann-Pick.

Por otro lado, la substancia negra estaba
practicamente normal en un nifo de 12 afios,
publicado por Osman y Schiikru; una gran
parte de la corteza cerebral estaba grosera-
mente degenerada y las lesiones tipicas esta-
ban confinadas en la parte interna del globo
palido. El caso no era familiar y estaba clini-
camente caracterizado por atetosis, espasmo
de torsion y por rigidez generalizada. A las
lesiones palidales se unian cambios putami-
nocaudados.

En La Argentina se conoce esta afeccion
desde los trabajos de Chr. Jakob y Montana-
ro (1938), con un caso muy similar al de Wilk-
enmann con rigidez y sin movimiento involun-
tario alguno, predominando en ambos las le-
siones en el palido anterior, a lo que se agrega
una degeneracion parcial del haz central de la
calota; el de Moyano y Molina (1950), donde
a los sintomas caracteristicos se unen los de
una gastromalacia; y el de Arturo Carrillo
(1952), quien presenta una nueva observacion
anatomica realizada del Hospicio de las Mer-
cedes, de una mujer proveniente de la Colo-
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Figura 1. — Corte geniculocapsular del cerebro, coloracidon oscura del niicleo |:-.1Ei|i--.
se oleerva el limite preciso de la sombra,

Fig. 2: El caso presentado por Moyano y Molina. Obsérvese la falta de atrofia del globo palido.

nia de Torres. Para C. Jakob, la enfermedad
de Hallervorden-Spatz es una encefalosis pri-
mitiva y simétrica de los sistemas paleoence-
falicos, estableciendo una analogia con pro-
cesos como la enfermedad de Pick.

En la actualidad los esfuerzos de los cien-
tificos estan depositados en ligar y clasificar
el cuadro de acuerdo a los hallazgos de alte-
raciones genomicas.

La sintomatologia psiquiatrica aparece, en
la enfermedad de Hallervorden y Spatz, habi-
tualmente en los estadios finales de la enfer-
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medad, como en el caso de Helfand. Sin em-
bargo aqui, los sintomas psiquicos preceden a
las manifestaciones motoras y que, por sus
caracteristicas, se transforman en el punto
crucial a resolver.

Lajoven, actualmente de 25 afios de edad,
soltera, vive con sus padres, sanos, comer-
ciantes, y una hermana menor en dos afos,
estudiante universitaria, con el antecedente de
una espina bifida. Una tia paterna desarroll6
una psicosis a partir de los 20 afios, sin remitir
hasta la actualidad. Embarazo, parto y desa-
rrollo psicomotor sin alteraciones. Al afio y
medio de vida presenta una convulsion gene-
ralizada coincidente con fiebre (39°) y la apli-
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cacion de la vacuna triple viral. A los 4 afios
se manifiestan alteraciones del esmalte den-
tario. Su ingreso escolar fue satisfactorio, tanto
en lo académico como en lo social. Sus pa-
dres la describen como una nifia inquieta,
amigable, curiosa, obediente, apegada al pa-
dre, ordenada y muy cuidadosa de sus bienes,
algo caprichosa. Gustaba de coleccionar dis-
cos, juguetes y sus dibujos y cartas. Esmera-
da en su aspecto personal.

Entre los 11 y 12 afios, con la aparicion de
la menarca, surgen cambios conductuales y
en el aprendizaje. Se aisla, sustrae dinero del
hogar; miente, primero para ocultar notas es-
colares luego toda su conducta. Desenfreno
en el consumo de golosinas. Busqueda de jue-
gos peligrosos para su edad. Provoca peleas
familiares, particularmente con su hermana,
con discusiones por banalidades que llevan a
sus padres, con el tiempo, a construir una ha-
bitacion para ella sola y asi atenuar las pe-
leas, ya que no permitia que su hermana estu-
diara y escuchaba sus conversaciones priva-
das. A los 16 anos empieza a salir a bailar los
fines de semana, mantiene multiples relacio-
nes sexuales con desconocidos, el que la sa-
caba a bailar. Las discusiones se extienden
fuera del ambito familiar, le molestaba que la
miren en la calle, llegando a insultar cuando
esto sucedia., obligando a la intervencion con-
tinua de los padres cuando esto sucedia. Pien-
sa que los vecinos hacen ruido solamente para
fastidiarla, se torna desconfiada, autorreferen-
cial y egoista. En la escuela tiene dificultad
en la comprension de textos, en la redaccion
por desprolijidad, repeticiones y negligencia en
la ortografia. Completa el ciclo primario, repi-
te varias veces el primer afio de la secundaria
hasta abandonarla y completar un ciclo basi-
co ocupacional. Abandona paulatinamente
deportes que le gustaban, equitacion y nata-
cion, debido a su aislamiento y dificultades por
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astenia en miembros inferiores. A los 19 afios
presenta mioclonias velopalatinas y en miem-
bros superiores.

La preocupacion que genera su desenfre-
nada conducta sexual lleva a la consulta psi-
quiatrica, donde uno de nosotros la examina
por vez primera. Desconfiada, con un lenguaje
fluido y pueril. Relata sin tapujos sus menti-
ras, la sustraccion de dinero, su conducta
sexual pero con mayor importancia para ella
los conflictos con su hermana.

De complexion atlética, aseada y vestida
acorde a su edad, facies redondeada, con as-
tigmatismo, dientes amarillentos con fundas
de forma coénica y escaso desarrollo. Exalta-
cion de reflejos osteotendinosos en miembros
inferiores, Babinski, queja de astenia motora,
deformidad de los pies del tipo equino varo.
En la resonancia magnética cerebral, obser-
vamos atrofia generalizada fronto-parieto-tem-
poro-occipital y cerebelosa, con disgenesia
fronto-temporal y aumento de sefial en ima-
genes ponderadas en T2 a nivel de locus ni-
ger. El spect cerebral muestra hipoflujo fron-
totemporal. Se interconsulta a la Dra. Marina
Szlago, para el estudio genético, descartando
errores congénitos del metabolismo. Ninguna
mutacion fue observada en el analisis secuen-
cial del ADN del gen PANK?2, presente solo
en un tercio de los casos y no fueron estudia-
das las sinucleinas.

El cuadro psiquiatrico se intensifica, agre-
gandose burlas obscenas a los padres, cuan-
do cree no ser observada, polidipsia, disfagia,
periodos de hiporexia alternando con rechazo
de alimentos por temor a envenenamiento a
través de ellos. Poco después, surgen signos
y sintomas extrapiramidales, hipomimia con
seborrea, escasez de parpadeo, hipertonia en
cuello y miembros superiores, reductible con
movimientos pasivos, signo de rueda dentada
de Negro, perdida de balanceo de miembros
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superiores con hipocinecia y bradicinecia, ten-
dencia a lateropulsion. Se solicita nueva reso-
nancia, con foco en ganglios basales en la que
vemos lesion simétrica bilateral de globo pali-
do, con lesion quistica del locus niger; y una
angioresonancia por la aparicion de cefaleas
pulsatiles que muestra una variaciéon anormal
en el curo de la arteria cerebral anterior. En
este estado de las cosas, se consulta al Dr.
Juan Carlos Goldar, quien opina que se trata
de una enfermedad de Hallervorden-Spatz. La
evolucion posterior es progresiva e insidiosa,
con acentuacion de los signos piramidales con
dificultad para agacharse y levantarse, apa-
rece caida de cabello y fatiga marcada, se
deriva a endocrinologia, quien detecta hipoti-
roidismo y diabetes’.

En la actualidad, la joven practicamente
no sale del hogar, se oculta, presenta sonori-
zacion del pensamiento, autoreferencias pa-
ranoides, hipobulia relativa, descuido en su
cuidado personal, y pleitos familiares de tono
mayor.

Las degeneraciones limitadas al palido o a
los sistemas palido-luysianos o palido-nigricos,
son las siguientes: 1) La enfermedad de Ha-
llervorden y Spatz, ya descrita. 2) La enfer-
medad de Bogaert (1935) y L. de Voss (1946),
con lesiones abiotroficas palidales estrictas,
donde falta completamente el acumulo pig-
mentario, razon por la cual los autores la se-
paran, sin dudar, de la afeccion de Hallervor-
den y Spatz. 3) La degeneracion palido-luy-
siana de Bogaert (1941), en la que a la par de
a degeneracion palidal coexiste una atrofia del
Luys, claro indicio de las estrechas relacio-

nes anatomofisiologicas entre ambos nucleos.
4) La degeneracion palidal primitiva de R.
Hunt (1917), que se traduce clinicamente por
una paralisis agitante juvenil, siendo dificil dis-
tinguirla anatomicamente del complejo de
Bogaert-de Voss. 5) El ya mencionado Etat
dysmielynique de Cecile Vogt. Desmieliniza-
cion y esclerosis palidal, de patogenia oscura
y al parecer vinculada al parto, con lesion con-
comitante del Luys. La diferenciacion con la
degeneracion de Bogaert se basa so6lo en la
clinica, apareciendo los sintomas de la enfer-
medad de C. Vogt casi inmediatamente des-
pués del nacimiento.

Fig. 3: Lesion de apariencia quistica el globo palido
anterior.

Las imagenes que presentamos del caso
son aquellas en las que a enfermedad brinda
manifestaciones lo suficientemente groseras
para ser apreciables y son las que llevan al
diagnostico de degeneracion palido-nigrica de
Hallervorden-Spatz.

7 Esta extension sintomatica se explica a través de las conexiones palido-tegmental, subtalamo-tegmental,
nigro-tegmental (campos Q, R y D, de Sano, respectivamente.), la via palidohipotalamica (fasciculo hipotalamico

y contralateralmente por la comisura de Ganser).
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La enfermedad de Hallervorden y Spatz
tiene la peculiaridad de predominar en el pali-
do anterior, como se observa en la Fig. 2, don-
de se muestra el caso presentado por Moya-
no y Molina. Si bien es esperable que en ca-
sos cronicos 0 muy graves se extienda a la
totalidad del palido. En la Fig. 3 mostramos
una lesion de apariencia quistica en el globo
palido anterior. En la Fig. 4, se observan le-
siones en el palido posterior expresadas en la
intensa coloracion del globo palido externo.

Fig. 4: Se observa la intensa coloracion del globo
palido externo. Lesiones en el palido posterior.

La lesion de apariencia quistica en el lo-
cus niger izquierdo que mostramos en las Fig.
5y 7, no debe confundirse con espacios de
Virchow-Robin, esta idea fue descartada ya
que su apariencia no muestra la direccion de
los vasos de la region y su ubicacion coincide
con la afectacion del locus niger como mos-
tramos en la Fig. 6. En la Fig. 8, mostramos la
misma lesion del Locus Niger en un corte sa-
gital sin la extension esperada para un vaso.

313

Fig. 5: Lesion de apariencia quistica en el Locus
Niger.

Fig. 6: Locus Niger normal. Foto de la coleccion del
Museo C. Jakob.
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Fig. 8: La misma lesion del Locus Niger en un corte
sagital.

En la fisiognémica pseudoaristotélica se
hallan expuestos los principios fundamentales
de la fisiognomica de los siglos sucesivos. El
Padre Feijoo, en el siglo XVIII, saca a la luz
de la falta de método de esta obra los cinco
principios o reglas generales, "de donde se
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deben derivar las particulares": El primero, la
analogia en la figura con alguna especie de
animales. El segundo, la semejanza con otros
hombres, cuyas cualidades se suponen explo-
radas. El tercero, aquella disposicion exterior,
que inducen algunas pasiones. El cuarto, la
representacion del temperamento. El quinto,
la representacion de otro sexo.

La siguiente imagen (Fig. 9), nos remite
por anatomia comparada a la de los simios
(Fig. 10), la curvatura inferior del 16bulo fron-
tal con estas caracteristicas es debida al no
desarrollo de la corteza orbitaria anterior, or-
gano cerebral propiamente humano.

Godoliniuw

Fig. 9: Corte sagital a nivel de la corteza orbitaria.

La primitiva idea fisiognémica de buscar
una figura animal que se escondiera en una
figura humana, se transforma en manos del
gran naturalista Oken en el siguiente principio
formulado en 1806 en sus estudios de zoolo-
gia comparada: "El hombre es una sintesis de
todos los rasgos animales. Los animales cons-
tituyen desarrollos parciales de estos rasgos
faciales. Los animales son, por consiguiente,
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representaciones totales de organos particu-
lares del hombre". De estos principios, los mas
importantes son la dualidad entre fisiognomi-
ca, el estudio de la morfologia permanente, y
la patognomica, el estudio de la expresion
momentanea de las emociones. Decia Aris-
toteles: "Lo que es durable en la forma, ex-
presa los que es durable en el ser, lo que es
movil y fugaz, expresa lo que es contingente
y variable".

La morfologia del rostro esta ligada inva-
riablemente a la cerebral, en una unidad cra-
neoencefalica. La fisiognomia, aplicada a la
anatomia cerebral, propone conocer las dis-
posiciones naturales.

FARATORTD OFiafl

Fig. 10: Corte sagital a nivel de la corteza orbitaria
de un Ateles geoffroy.

Para mensurar la falta de desarrollo orbi-
tario en nuestra paciente, ideamos en base a
la comparacion cerebros de gibon, chimpan-
¢ y humano, un sistema de coordenadas don-
de poder medir indirectamente el tejido cere-
bral en base a la variacion de los angulos que
forman el punto mas inferior del gyrus recto
(Fig. 12), y el punto de ascenso de la circun-
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volucion frontal lateral (Fig. 13) unidos en el
nacimiento de la cisura sylviana. Como pue-
de apreciarse los angulos que se forman son
de 29,48 y 73°, respectivamente, determinan-
do indirectamente el espacio que ocupa la
corteza orbitaria en cada una de estas espe-
cies.

En un principio habiamos trazado las lineas
por los planos inferiores de las circunvolucio-
nes produciéndose el vértice del angulo en el
nacimiento de la cisura sylviana, pero esto no
sucedia en el cerebro humano corrigiéndose
cuando se toma el punto mas inferior de las
circunvoluciones. Consideramos el eje que
atraviesa el nacimiento de la cisura de Sylvio
el punto de inflexion para el giro del telencé-
falo.

Fig. 11: Foto de la coleccion del Museo C. Jakob.
Vista lateral de cerebros de gibon, chimpancé y huma-
no. Los angulos que forman el punto mas inferior del
gyrus recto y el punto de ascenso de la circunvolucion
frontal lateral son de 29, 48 y 73°, respectivamente,
determinando el espacio que ocupa la corteza orbitaria
en cada una de estas especies.
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Fig. 13: Corte sagital externo, donde puede obser-
varse el ascenso de la circunvolucion frontal externa.

TE=15
TR=578

Fig. 14: Angulo creado a partir de la linea que pasa por el gyrus recto y la parte mas inferior del ascenso de la
circunvolucioén frontal. En el caso de la paciente es de 34°, un valor intermedio entre el gibon y el chimpancé.

La resonancia magnética nos proporciona
imagenes en dos planos, por lo tanto para en-
contrar el angulo creado a partir de la linea
que pasa por el gyrus recto y la parte mas
inferior del ascenso de la circunvolucion frontal
debemos usar dos imagenes distintas. Las li-
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neas se pueden prolongar indefinidamente
pasando de una imagen a otra, ¢ incluso las
diferencias en la magnificacion carecen de
importancia ya que estamos midiendo angu-
los. En el caso de la paciente es de 34°, un
valor intermedio entre el gibon y el chimpan-
cé.
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Habiendo comprobado, en forma mensu-
rable, el escaso desarrollo de la corteza orbi-
taria como fundamento de los sintomas de la
paciente, queda por resolver el porqué la des-
truccion del globo palido los pone en eviden-
cia. Lo primero que llama la atencion es la
similitud con la Corea de Huntington, donde
aparecen sintomas de desinhibicion atin antes
de la manifestacion de los movimientos invo-
luntarios.

Karl Kleist sostenia que "Es probable que
cada uno de los hipotéticos centros cerebra-
les consten de dos partes: un centro excitato-
rio y otro inhibitorio. Esto ya fue probado en
el area de la psicomotilidad y del control pos-
tural. El putamen y el palido interno sirven a
la funcion postural. Del putamen, cuya des-
truccion ocasiona inquietud motora de tipo
coreico y similares, deben partir normalmen-
te restricciones a la motilidad automatica,
mientras el palido responde a las lesiones con
pobreza de movimientos y en estado de salud
trabaja por lo tanto como 6rgano impulsor de
movimientos automaticos. Para la psicomoti-
lidad, el caudado forma muy probablemente

un aparato inhibitorio y el palido externo, el
sitio impulsor". Sin embargo la fisiopatologia
palidal persiste rodeada de un halo de miste-
rio.

En el afio 2003, el Dr. Juan Carlos Goldar
nos enseflaba sobre las funciones conductua-
les de estas estructuras: "Los ganglios basa-
les estan envueltos por el semicortex, el cor-
tex semiparietinus de Maximilian Rose, una
pared ligada a las regiones profundas; en cam-
bio, el cortex tipico, totoparietinus o totocor-
tex, es una corteza libre, no ligada a nada pro-
fundo; en cambio el semicortex esta tapizan-
do los ganglios basales. No solo el semicortex
cubre los ganglios basales del putamen, del
caudado, que todos conocemos como siste-
ma extrapiramidal, sino también hay un semi-
cortex que cubre la amigdala (Fig. 15). La
amigdala es un ganglio basal, idéntico al cuer-
po estriado, es igual que ¢él, deriva de un gan-
glio, esta en la base, cubierta por un semicor-
tex, tal vez no sea esencial ella para la vida
pero el semicortex que la cubre si. El cuerpo
estriado, el semicortex y el globo palido ex-
terno, corresponden al telencéfalo, el palido
interno corresponde al diencéfalo. El palido
externo, es acaso una de las zonas menos
exploradas del cerebro".

cefelder doer Frpio gerisreeminls

Fig. 15: El cortex semiparietinus, de Maximilian Rose, recubriendo la amigdala (NA).
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El candidato a cumplir funciones éticas,
transitoriamente hasta la maduracion de la
region orbitaria anterior es, por lo tanto, el
palido externo, el cual posee intrincadas co-
nexiones con la corteza orbitaria. En el pro-
greso habitual de una degeneracion palidal
durante la pubertad, no aparecerian trastor-
nos éticos ya que la corteza orbitaria en mie-
linizacion se ocuparia de tales rendimientos.
Téngase en cuesta el mapa mielogenético de
Flechsig, donde la corteza orbitaria anterior
ocupa un lugar de maduracion mas temprana
que, por ejemplo, el pliegue curvo (Fig. 16).

Si le pregunto a un nifio de seis afios -;se
pueden colocar los dedos en un enchufe?-,
contesta: -No-, ;por qué? -Porque me mue-
ro- {Hay alguna forma de poner los dedos en
el enchufe sin que te mueras?, -No-. La mis-
ma serie de preguntas en un nifo de 11 afios
toma un matiz totalmente diferente en las res-
puestas: -;Se pueden colocar los dedos en un
enchufe?-, -No-, ;por qué? -Porque me mue-
ro- {Hay alguna forma de poner los dedos en
el enchufe sin que te mueras?, -si, tomando
alguna precaucion, con algo de goma-.

El nifio de 6 afios obedece una ley, com-
prende su fundamento y la obedece como una
norma con las caracteristicas de un manda-
miento religioso. El nifio de 11 afios compren-
de la norma, pero tiene capacidad para variar
su conducta sin violar el fundamento de la ley.
Alrededor de los 11 anos es la edad que sefa-
la nuestro caso como la de la maduracion de
la corteza orbitaria. Podriamos decir, en el glo-
bo palido externo estan los diez mandamien-
tos, en la corteza orbitaria anterior, la ley hu-
mana.

"El plan como proyecto, no determinado,
es palidal, por lo tanto es si 0 no, escribo o0 no
escribo, no escribo con lapiz o escribo con plu-
ma. Esto tltimo es funcion de la corteza orbi-
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taria anterior, en la conducta moral es la ade-
cuacion”.

"Escribir, pintar, dibujar, dormir, copular,
comer se pueden hacer en distintas posturas
y con distintos movimientos pero no depen-
den de la corteza ni del cuerpo estriado, de-
penden del palido. Los esquizofrénicos tienen
lesiones en el palido, sobre todo en el palido
externo.

Fig. 16: El Gltimo mapa mielogenético de Flechsig,
de 1920.

En el palido externo, esta la intencion, que
es la forma, y a la forma hay que darle mate-
ria. Y la forma de escribir puede tener mu-
chas materias, puedo escribir parado, puedo
escribir sentado, puedo escribir a maquina,
puedo escribir con una computadora, puedo
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escribir en aleman, puedo escribir en francés,
pero en esencia siempre escribo. En la cons-
truccion de la conducta humana los ganglios
basales del cerebro son la forma que se car-
ga con la materia que procede de la corteza
cerebral. Las formas de la motilidad estan en
los ganglios basales, la materia de la motilidad
proviene de la corteza cerebral".
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