
CASO CLINICO Revista de la Facultud de Medicina
Universidad Nacional de Colombia
1998 - Vol. 46 N"4 Prigs. (199-203)

Demencia debida a paralisis general progresiva (PGP)

Jenny Garcia v" MD. Residente de tercer aiio. Francisco Alejandro Mlillera G., MD. Profesor Asistente, Departamento de Psiquiatria, Faeultad
de Medicine, Universidad Nacional de Colombia. Claudia Maria Gomez A'J MD. Neuropsicologa. Hospital Sail Juan de Dios.

INTRODUCCION

En julio de 1996 se documento el
diagn6stico de par ali sis general
progresiva (PGP) en un paciente
psiquiatrico en el servicio de urgencias
del Hospital San Juan de Dios de Santa
Fe de Bogota. La escasa frecuencia con
1a cual se identifica esta entidad, la
peculiaridad de las manifestaciones
clfnicas y el interes histor ico nos
motivan a hacer una presentaci6n del
caso y una revision sobre la (PGP)

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 46 alios, natural de EI Valle
de Jesus Maria (Santander), procedente
de Santa Fe de Bogota, casado, maestro
de construccion quien estudi6 hasta
tercera de primaria. Consult6 pOl' un
cuadra de tres seman as de evolucion
caracterizado pOl' aumcnlo del contacto
interpersonal y de las acti vidades
("bailaba y cantaba, hacla malos
negocios y compraba lTIuchas cosas"),
desinhibici6n sexual, cuforia,
alucinaciones auditivas y visuales
complejas ("ve y aye ani males", "habla
con los santos, con la Virgen del
Carmen y con el Divino Nino'· y "aye
la radio de todos los paises'·) e ideas
delirantes mcgalomanfacas ("es amigo
de la Virgen del Carmen y del Divino
Nino", "tiene el pader de curar
enfermcdades, de ver a traves de los
cuerpos, de adivinar el futuro y de

comunicarse por el pensamiento") e
interpretativas ("unas hebritas que Ie
metio en su cuerpo la Virgen del Carmen
se Ie suben a la cabeza y haeen que lea
el pcnsamiento"). Era la primera vez
que eI paciente presentaba un episodio
de estas caracterfsticas.

Antecedentes. Medicos: hipertension
arterial la eual se diagnostico un afio
antes, tratada con Verapamilo 120 mg/
dfa. Toxicos: bebe cerveza diariamente,
lIegando hasta la embriaguez tres veces
por semana. Fumador de cuat ro
cigarrillos al dia. Los antecedentes
traumaticos, judiciales, quinirgicos y
familiares fueron negativos. Examen
fisico de ingreso: se encontraron como
datos positivos: piel caliente, rubi-
cundez, hi pertension (140/1 00 mmHg),
taquicardia (100 latidos par minuto),
hipelTetlexia generaLizada, clonus palelar
bilateral y temblor distal. Examen
mental de ingreso: alerta, deso-
rientado en tiempo, hipoprosexico. con
asociaciones laxas, asociaciones
idiosincnisicas, ideas deliruntes
megalomanfacas, de transmision dc
pensamiento y de intluencia, aluci-
naciones auditivas y visuales complejas,
arccto inapropiado, hipobulia e
hipoquinesia, deficit en memoria
reciente y en abstraccion. Introspeccion
y prospeccion pobres. Amilisis inicial:
can un cuadro caraclerizado par un
sfndrome m3nfaco y psicotico se pens6
en un trastorno bipolar I, episodio

manfaeo con psicosis. Sin embargo,
la presencia de ciertos hallazgos atipicos
como la alia edad de aparicion del
cuadro, el afecto inapropiado y la
ausencia de taquipsiquia e hiperquinesia,
hizo considerar la posibilidad de un
trastorno psic6tico debido a
condicion medica general. Por el
antecedenle de consume de bebiclas
alcoholicas y los hallazgos al exarnen
como taquicardia, hipenensi6n,
rubicundez y temblor, se realize adcmas
el diagn6stico de abstinencia alco-
holica y de trastorno par dependencia
al alcobol.
Manejn inicial: Se hospitalizo con el
objetivo de evitar agresion del paciente
a otros a a sf mismo, aclarar diagn6stico
y controlar los sfntomas psicoticos. Se
soliciraron examenes de laboralorio
(cuadra hematico, glicemia. creatinina,
transaminasas y VORL) Y se comenzo
tratamienlO can SSN a 100 ee/hara.
complejo S, tiamina, haloperidol 5 mgl
dfa (que luego se aumento hasta 15 mgl
dfa) y lorazepam 6 mg/dfa.
Laboratorio solicitado al ingreso: Hb:
14.2g/dl. HelO: 43.9%, Leucocitos:
7400/1111113,LinfocilOs: 23%, NeUlro-
tilos: 70.5%, Monocitos: 2%. Glicemia:
75 lllg/di. Cretinina: I mg/dl. VORL:
Reactivo I: 8. FrA-ABS en suero: Reac-
tivo SGOT: 44 lllgidl YSGPT: 28 lllg/di.
Evolucion Hospitalaria: teniendo en
cuenta los hallazgos clfnicos y que el
VORL era reactivo, se consider6 que
debra descartarse una neurositilis pOl'
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10 cual se realize puncion lumbar. EJ
examcn del LCR mostro 311111Cnlo de la
celularidad (192 leucociros por rnm,
100% linfocitos), hiperprotcinorraquia
(140 mg%), VORL no-reactivo (no se
descarto el efecto prozona) y un FTA-
Abs reactivo. Se hizo entonces el
diagnostico de neurosffilis tipo paralisis
general progresiva y se inici6
tratamiento con penicilina cristalina 24
mi Hones de unidades diarias por tres
sernanas y se continuo el haloperidol 15
mg/dfa y lorazepam 6 mg/dfa. Dos
scjnunas despues del ingreso, cuando
el paciente ya no presentaba
alucinaciones ni ideas delirantes, fue
valorado por neuropsicologfa. Una vez
terminado el tratamiento antibiotico, se
dio salida y se continuo tratarniento con
haloperidol 10 mg/dia, verapamilo 120
mg/dia, complejo 8 y ASA.

Primera valor-acirin por neuro-
psicologia: se encontro un paciente
alerta, desorientado temporal mente en
quien se identifiearon alteraciones en
diferentes aspectos de la esfera
cognoscitiva:
La capacidad de denominacion de
objetos (dibujos) estaba disminuida,
produciendo diferentes tipos de errores
como usar descriptores en lugar del
nombre del objeto (p.ej.: maquina de
sacar puntas por tajalapiz), parafasias
semanticas (p.ej.: mecedora por
hamaca) y errores de interpretacion
visual (p.ej.: fachada por arpa).
La fluidez verbal categotial (capacidad
de recordar palabras que inicien por una
letra especifica) se encontraba muy
empobrecida, respecto a la evocacion
de palabras por categorias semanticas
(frutas 0 ani males).
Se eneontraron alteraciones en la
capacidad de analisis e integracion de
la informacion visoespacial, presen-
tando apraxia visoconstruccional
(evidenciada por marcada desestruc-
turacion de la figura de Rey) y
construccional (Figuras I, 2A Y 28).
La capacidad de aprendizaje verbal era
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uno de los aspectos mas comprorne-
tidos, con retencion de poca infor-
macion a traves de ensayos y un nivel
de evocaci6n debilitado a corto y largo
plazo.
Habfa alteracion en el almacenamiento
de informacion con errores patologicos
como intrusiones (enunciar palabras no
presentadas en la lista de aprendizaje),
perseveraciones (repctir una palabra ya
e vocada) y falsos reconoeimientos
(identificar una palabra como si se Ie
hubiera presentado en la lista de
aprendizaje).
La memoria visual inmediata se
encontro muy comprometida.
Habfa dificultades ejecutivas eviden-
ciadas por pensamiento inflexible y
perseverativo, con dificultad para
rnodificar su ejecucion a partir de la
rctroalimcntacion que se Ie da sobre su
accion e incapacidad para establecer
relaciones coneeptuales.
En general, se evideneiaba un com-
promiso cognoscitivo global que
abarcaba deficits lingufsticos, praxicos,
rnnesicos Y de funciones ejecutivas
constituyendo un cuadro de demencia,

Otros paraclinicos: Durante la
hospitalizaci6n se realizaron ademas:
TAC cerebral simple: normal; electro-
miograffa: nonnal; potenciales evocados
somatosensoriales: normales; electro-
encefalograma: dentro de los Iimites
norm ales; serologfa HI V: no reactiva,
electrocardiograma: normal; radiograffa
de t6rax: normal.

Evolucion ambulatoria: Un mes
despues del egreso, el paciente se
quejaba de dificultades de memoria y
parestesias periorbitarias. Se encontr6
con dificultades para la abstraccion,
deterioro en la memoria e hipomimia.
Se empezo a disminuir el haloperidol
gradual mente hasta suspenderlo dos
meses despues del egreso.
Seis meses despues del egreso,
trabajaba en eonstruccion con un
adecuado desempefio. Persistfa con

Figura I. Modelo de tafigura de Rey que/lie
presentudo at paciente para copiado.

deterioro en la memoria y dificultades
de abstracci6n evidenciadas por
incapacidad para resolver analogfas.
Un a110despues de la hospitalizacion,
fue valorado nueva mente por
neuropsicologfa, se cncontro alerta,
orientado en tiempo y espacio. Se
observ6 persistencia de las dificultades
en denominaci6n y disfunciones
ejecutivas. Adernas se detectaron fallas
de tipo atencional. En la memoria verbal,
habia mejorado la capacidad de
retencion de informacion de un ensayo
a otro, a corto y largo plazo, perc
subsistfan las alteraciones de
almacenamiento y errores patologicos
de intrusion y falsos reconocimientos.
La memoria visual revela mejor
capacidad de retenei6n inmediata aun
presentando cierta distorsion., Se
encontro gran mejoria de las habilidades
visoespaciales, la figura de Rey estaba
mejor estructurada aunque permanecen
errores de programacion y de
composicion de los elementos (Figuras
3A y 38). En general, a pesar de
encontrar en el paciente una mejorfa
notable en sus alteraeiones
cognoscitivas, principalmente a nive.!
mnesico y pnixico, se encontaba el
mismo perfil de deficits cognoscitivos
identificados durante la hospitalizacion.
No fue posible realizar examen de Iiquido
cefalorraqufdeo de control un ano
despues del egreso por desercion del
paciente.
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Figura 2A. Copia directc de lajigura de Rey
ell presencia del modelo.

DISCUSION

La paralisis general progresiva (POP)
es una de forma de presentaci6n de la
neurosrfi li s. Esta se produce por
invasion del SNC por el Treponema
p allidum, evoluciona en form as
diversas y sus cuadros clinicos varfan
segun 1£1 extension y el grade de lesion
del SNC (1,2). EI compromiso del SNC
ocurre en cualquier estadfo de la sffilis
y es sintornatico en el 5-10% de los
pac ie ntes que no han recibido
tratarnicnto (3-5). La neurosifilis se ha
clasificado en varios sfndromes
clfnicos: asfntomatica, meningo~
vascular, parenquimatosa (1,3).
La neurosffilis asintomatica se
caracteriza por anormalidades en el
LCR, sin manifestaciones clfnicas del
SNC. Se puede enconlrar en los
perfoctos primario y secundario y a
veces en forma precoz (2). Se
desconoce la prevalencia de la nellro-
sffilis asintomatica (6).
Las formas meningovasculares se
manifiestan con un gran polimorfismo
clfnico acorde con la localizacion y
severidad del compromiso del SNC (I).
Pueden aparcccr desde pocos meses
hasta 12 alios despues de la infeccion
primaria, con una latencia promedio de
siete anos. Se han dividiclo en sffilis
menfngea y sHllis meningovascular. La
srfilis menfngea ocune llsualmente
durante el primer a110 despues de la
infeccion y esta caracterizada pOl'
cefalalgia, rigidez llllcal, nauseas y
vomito. Los nervios craneales pueden
eslar involucrados, la mayorra de las
veces resultando en perdida de la

Figura 2B. Reconstrucion inunediata de la
nnsma sill modeto. ejecutada durante la hos-
pimlizacion.

audicion, paresia facial, compromise de
oculomotores y atrofia del nervio
opiico. La sffilis meningovascular
ocurre mas cornunrnente cuarro a siete
afios despues de la infeccion y se
prcsenta como isquernia del sistema
nervioso (4). Estas formas siempre han
sido raras, aun antes de la penicilina (7),
y aparecen mas frecuentemente en los
pacientes insuficienternente tratados, 10
cual sugiere que la rerapia inadecuada
puede interfcrir con el desarrollo de 13
respuesta inrnune necesaria para el
control de la infeccion diseminada (8).
Con la comorbilidad con infeccion pOl'
HIV, se ha sllgerido un aceleramiento
en el curso de la sffilis, sin embargo, la
evolucion corresponde a 10 esperado
para una invasion menfngeade la sffilis
primaria y secundaria (4,9). Se ha
observado que los pacientes can HIV
tienden a desarrollar meningitis
sifilfticas 0 sffilis meningovascular,
mientras que los negativos para HIV
otras formas de neurosffilis (5).
Las formas parenquimalosas son
manifestaciones de la sffilis terciaria y
se desalTollan en una tercera parte de
los pacientes no tralados (3.7). Se han
descrito dos formas: la tabes dorsal y
la paralisis general progresiva, ambas
poco frecuentes cilIa actualidad (2). Sill
embargo, en la era prepenicilina, estas
dos fueron las formas Illas COlllllnes de
neurosffilis (8).
La tabes dorsal es la forma c1cl.sicade la
sffilis espinal. Se caracteriza pOI'
cambios degenerativos en las rafc-es
espinales posteriores y en su
distribucion ell los cordones posteriores
de 1a medula y a niveles mas altos. Se
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manifiesta con ataxia progresiva,
dolores lancinantes, arreflexia, perdida
de la propiocepci6n, artropatfas
neurogcnicas y alteraciones funcionales
de la vejiga, recto y organos genitales.
Antes del descubrimiento de la
penicilina, se presenlaba en el 9% de
todos los casos de sffilis pero actual-
mente es rara. Aparece corminmente
entre el decirno y el vigesirno ana
posteriores a la infeccion primaria y es
de cuatro a seis veces mas cornun en
hombres que en mujeres (1,4, I0).
La paralisis general progresiva (PGP)
se ha denorninado tam bien demencia
paralftica, paralisis general del insano a
locura paral itica. Es una meningo-
encefalitis sifi lftica cronica de evolucion
progresiva (I). En los afios veinte, mas
del 20% de los pacientes de las
instituciones mentales en io Estados
Unidos ten fan PGP. Aun antes de que
se describiera la eficacia tcrapeutica de
la penici lina, las medidas de salud
publica como los programas de tamjzaje
serologico y el manejo a traves de
"Centros de Tralamiento Rapido"
fundados por el gobierno, comenzaron
a reducir la tasa de sffilis en los Estados
Unidos; en 1941 solo el 10% de los

Figura 3A. Copia direcfa de /afigura del Rey
nl presencia del mode/o.

Figunt 3B. RecolIslrtlcion illllledia/a de /a
lIIisl//a sill II/ode//J. ejc("[[{(u/as dllnlllfe /a se-
gUlido ('1'O/I/(/{"irJII !ll·/Iu1j"ic/!!r5gica. I/!/ aiio
des!Hie.\ de /a IwspiIU!I:dl ili/l
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pacientes de las instituciones mentales
tenfan ncurosffilis y en 1979 s610 se
inforrnaron 162 admisioncs
relacionadas COil sffilis en los hospit.ales
mentales de los Estados Unidos, un98%
men os gue 60 afios atras (7). EI inter-
valo entre 13 infeccion y los sfntomas
es de lOa 20 3110S (rango 3 a 30 anos),
Los hombres son afectados cuatro a
siete veees mas que las rnujeres (1, I I).
Se describe una fase preclmica en la
ella I en el liquido cefalorraqufdeo se
encuentra pleocitosis e hiperpro-
teinorraquia. No obstante, suele
acornpanarse de cefalalgias intensas
(10).
Las formas de comienzo son variadas,
puede tratarse de (3, I0):
Excitacion intelectual: manifestada por
una exaltacion de la actividad intelectual,
hiperproducci6n de ideas, hipennnesia
y exaltacion afectiva. Corresponde ala
"fase de dinamogenia funcional".
Tarnbien se ve agitacion motora, desor-
den de acros, generosidad, prodigalidad,
ideas delirantes megalomanfacas e
hipersexualidad.
Acceso depresivo: pueden observarse
todas las formas de depresion, perc son
frecuentes las ideas hipocondrfacas.
Formas neurastenicas (Gilbert-Ballet):
el trabajo se realiza con dificultad, el
humor se ahera, el enfermo se queja de
que su cerebro esta vacia.
Estados confusionales: pueden hallarse
al comienzo como en el curso ulterior
de la PGP
Formas demenciales simples:
disminucion intelectual simple con
dismnesia, apatfa, fatigabilidad,
dificultades en la atencion.
Forma congestiva: puede comenzar
con un ictus apoplectiforme, que
comportan hemiplejias y monoplejias
transitorias.
Forma de Lissauer: crisis epileptiforme,
o incluso paresias de los nervi os
craneales (especial mente elill yeIIY).
La evolucion suele SCI' muy rapida.

En el segundo perfodo Ilamado el
perfodo de estado (3), se observa
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acentuacion de los sfndromes paretico,
demcncial y deli ran te. En el sfndrome
paretico se observa un rostro
inexpresivo, hay fibrilaciones peri-
bucales y a veces otros Irastornos
faeiales espeeialmente movimienros
distonicos en la masticacion, disartria,
temblor localizado al principio en el
terri Iorio labiolingual pero mas tarde se
presentan contracciones musculares en
masa que alternativarnenre proyectan
hacia adclante 0 ret rae hacia arras la
lengua (movimientos de trornbon de
Magnan); marcha vacilante e inestable;
pupilas de Argyll Robertson en el 25%
e hiperreflexia mlisculotendinosa.
Cuando la enfennedad es avanzada se
observa espasticidad generalizada (2).
En el sfndrome demencial se observa
deficit en la capacidad operativa y
sintetica y trastornos de la afectividad;
hay hipoprosexia 0 distractibilidad,
deficit en la memoria de fijacion, emplea
terminus imprecisos en ellenguaje, hay
ecolalia, logorrea y en la escritura se
observan repeticiones, negligencias y
borrones. Hay trastornos en eljuicio con
sugestionabilidad y perd ida de la
autocrftica, el humor es inestable,
aparece agresividad e hipersexualidad.
Se presentan ideas delirantes multiples,
Caracterfstieamente, se han descrito los
delirios megalomanfacos, de
transformaci6n corporal y nihilistas (3).
Sin embargo, el deli rio megalomanfaco
es raro, incluso antes de la penicilina
(se desarrolla en menos del 20%), la
forma mas comlin es la del deterioro
mental simple (1,11,12,14).
EI paciente muere por infecciones
intercurrentes 0 pOl' aortitis luetica la
cual padecen entre el 30- 50% de guienes
tienen PGP (I).
EI diagn6stico se basa en los hallazgos
en el examen c1inico y en el LCR. EI
YDRL serico puede ser negativo en mas
del 25% de los pacientes con neurositilis
tardia, pero el FTA-ABS permanece
reactivo a traves de la enfermedad. Las
anormalidades del LCR incluyen
pleocitosis mononuclear leve (lOa 400
celulas por microlitro) y elevadas

concentraciones de proteinas (46 a 200
por decilirro). Aunque los criterios
diagn6sticos $011 variables, la sensi-
bilidad generalmente aceptadadel VDRL
es del 30 al 70%. EI VDRL en LCR es
muy especffico pero poco sensible (1,4).

EI electroencefalograma (EEG) en la
psicosis aguda muestra lentificacion
generalizada y brotes focales 0

generalizados de actividad delta que
desaparece con la recuperacion cfnica
variando a un EEG desincronizado de
tipo beta 0 plano alfa; con la evolucion
aumenta en amplitud. En los cuadros
cronicos tratados, el EEG es normal 0

Iimftrofe (I).
Los hallazgos de neuroimagenes pueden
variar desde la normalidad hasta infartos
cerebrales, lesiones inespecificas en la
sustancia blanca, gomas cerebrales,
arteritis en la angiograffa y atrof'ia
cerebral (5,15).
En los estudios de patologia se encuentra
que las leptomeninges estan difusamente
engrosadas y opacas, como resultado
de la meningitis er6nica que en
ocasiones predomina en la region
optoquiasmatica (aracnoiditis
optoquiasmatica). La duramadre es
adherente, el cerebro es all'Mico
esencialmente a expensas de la cOl1eza
y pOl' 10 general esta muy disminuido
en peso, con una dilatacion proporcional
de los ventrfculos y con ependimitis
granular. Los cam bios histopatologicos
son de una meningoencefalitis sifilftica,
con reaccion inflamatoria meningea y
perivascular cortical con hiperplasia del
endotelio capilar, infiltrado perivascular
y severa lesion neuronal que Ileva a una
notable despoblaci6n neuronal del
neocortex. Hay gliosis reactiva tanto de
astrocitos como de mic~oglfa y
depositos perivasculares de pigmento
ferrico. Se encuentran espiroquetas en
el 25% de los casos (I).
EI tratamiento se hace con penicilina
cristalina. Se recomiendan altas dosis
intravenosas de penicilina G sodica du-
rante tres seman as 0 una combinacion
de penicilina G procafnica intramuscular
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con probenecid oral. La reaccion de
Herxheimer que implica una exa-
cerbacion de 13 psicosis, aparici6n de
crisis convulsivas y acentuacion de la
pleocitosis en el LCR al iniciar el
tratamienro con penicilina, se previene
usando corticoides. EI tratamiento, en
los alergicos a la penicilina, se haee con
tetraciclina (24 a 32 g por dia) 0 con
ceftriaxona durante un perfodo de dos
sernanas.
Como la PGP re sul t a de dana
estru ctural del SNC, los deficit
neurol6gicos resultantes de esos
procesos son general mente irreversibles
(II). La meta de la terapia es detener la
progresi6n de la enfermedad (4). Can
el tratamiento se detiene la evolucion
de la PGP en el 80% de los casas y si
la terapia se administra oportunamente
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hay remision cornpl eta hasta en el 30%
de los casos, en casos muy avanzados
el pron6stico es malo (I). Sin trata-
miento el pronostico es fatal dentro de
pecos meses a tres 0 cuatro aries.
EI caso presentado es el de un paciente
de 46 anos can una paralisis general
progresiva, que tuvo como manifes-
taciones Ull esrado psicotico con ideas
delirantes rnegalomanfacas, hiperac-
tividad, desinhibicion sexual, logorrea,
alucinaciones audit ivas y visuales
complejas, constituyendose un cuadro
similar a un episodio manfaco can
psicosis. Tenfa adernas deficits lingUfs-
ticos (denorninacion), mnesicos, praxi-
cos y de pensamiento que mejoraron
moderadamente un ana despues del
tratamiento COil penicilina. No habia
evidencia clfnica ni paraclfnica de un
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compromiso motor, sin embargo,
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