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INTRODUCCION

En julio de 1996 se documenté el
diagndstico de pardlisis general
progresiva (PGP) en un paciente
psiquidtrico en el servicio de urgencias
del Hospital San Juan de Dios de Santa
Fe de Bogota. La escasa frecuencia con
la cual se identifica esta entidad, la
peculiaridad de las manifestaciones
clinicas y el interés histérico nos
motivan a hacer una presentacién del
caso y una revision sobre la (PGP)

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 46 afios, natural de El Valle
de Jests Maria (Santander), procedente
de Santa Fe de Bogotd, casado., maestro
de construccién quien estudié hasta
tercero de primaria. Consulté por un
cuadro de tres semanas de evolucién
caracterizado por aumento del contacto
interpersonal y de las actividades
(“bailaba y cantaba, hacia malos
negocios y compraba muchas cosas™),
desinhibicion sexual, euforia,
alucinaciones auditivas y visuales
complejas (“ve y oye animales™, “habla
con los santos, con la Virgen del
Carmen y con el Divino Nino” y “oye
la radio de todos los paises™) e ideas
delirantes megalomaniacas (“es amigo
de la Virgen del Carmen y del Divino
Nino”, “tiene el poder de curar
enfermedades, de ver a través de los
cuerpos, de adivinar el futuro y de

comunicarse por el pensamiento”) e
interpretativas (“unas hebritas que le
metié en su cuerpo la Virgen del Carmen
se le suben a la cabeza y hacen que lea
el pensamiento™). Era la primera vez
que el paciente presentaba un episodio
de estas caracteristicas.

Antecedentes. Médicos: hipertensién
arterial la cual se diagnosticé un ano
antes, tratada con Verapamilo 120 mg/
dia. Taxicos: bebe cerveza diariamente,
llegando hasta laembriaguez tres veces
por semana. Fumador de cuatro
cigarrillos al dia. Los antecedentes
traumaticos, judiciales, quirdrgicos y
familiares fueron negativos. Examen
fisico de ingreso: se encontraron como
datos positivos: piel caliente. rubi-
cundez, hipertension (140/100 mmHg),
taquicardia (100 latidos por minuto),
hiperreflexia generalizada, clonus patelar
bilateral v temblor distal. Examen
mental de ingreso: alerta. deso-
rientado en tiempo. hipoproséxico, con
asociaciones laxas, asociaciones
idiosincrdsicas. ideas delirantes
megalomaniacas, de transmision de
pensamiento y de influencia. aluci-
naciones auditivas y visuales complejas.
afecto inapropiado, hipobulia e
hipoquinesia, déficit en memoria
reciente y en abstraccion. Introspeccion
y prospeccion pobres. Analisis inicial:
con un cuadro caracterizado por un
sindrome maniaco y psicotico se penso
en un trastorno bipolar I, episodio

maniaco con psicosis. Sin embargo,
la presencia de ciertos hallazgos atipicos
como la alta edad de aparicion del
cuadro, el afecto inapropiado y la
ausencia de taquipsiquia e hiperquinesia,
hizo considerar la posibilidad de un
trastorno psicotico debido a
condicion medica general. Por ¢l
antecedente de consumo de bebidas
alcohdlicas y los hallazgos al examen
taquicardia, hipertension,
rubicundez y temblor. se realizé ademas
el diagndstico de abstinencia alco-
hélica y de trastorno por dependencia
al alcohol.

Manejo inicial: Se hospitalizé con el
objetivo de evitar agresion del paciente
aotros 0 a si mismo, aclarar diagnéstico
y controlar los sintomas psicoticos. Se
solicitaron exdmenes de laboratorio
(cuadro hematico, glicemia, creatinina,
transaminasas v VDRL) y se comenzo
tratamiento con SSN a 100 cc/hora,
complejo B. tiamina. haloperidol 5 mg/
dia (que luego se aumento hasta 15 mg/
dia) y lorazepam 6 mg/dria.
Laboratorio solicitado al ingreso: Hb:
14.2¢/dl, Hecto: 43.9%, Leucocitos:
7400/mm3, Linfocitos: 23%, Neutro-
filos: 70.5%, Monocitos: 2%. Glicemia:
75 mg/dl. Cretinina: 1 mg/dl. VDRL.:
Reactivo 1: 8. FTA-ABS en suero: Reac-
tivo SGOT: 44 mg/dl y SGPT: 28 mg/dl.
Evolucion Hospitalaria: teniendo en
cuenta los hallazgos clinicos y que el
VDRL era reactivo, se consideré que
debia descartarse una neurosifilis por
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lo cual se realizé puncion lumbar. El
examen del LCR mostré aumento de la
celularidad (192 leucocitos por mm,
100% linfocitos), hiperproteinorraquia
(140 mg%), VDRL no-reactivo (no se
descarto el efecto prozona) y un FTA-
Abs reactivo. Se hizo entonces el
diagnostico de neurosifilis tipo parilisis
general progresiva y se inicid
tratamiento con penicilina cristalina 24
millones de unidades diarias por tres
semanas y se continuo el haloperidol 15
mg/dia y lorazepam 6 mg/dia. Dos
semanas después del ingreso, cuando
el paciente ya no presentaba
alucinaciones ni ideas delirantes, fue
valorado por neuropsicologia. Una vez
terminado el tratamiento antibidtico, se
dio salida y se continud tratamiento con
haloperidol 10 mg/dia, verapamilo 120
mg/dia, complejo B y ASA.

Primera valoracion por neuro-
psicologia: se encontré un paciente
alerta, desorientado temporalmente en
quien se identificaron alteraciones en
diferentes aspectos de la esfera
cognoscitiva:

La capacidad de denominacién 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 tajaldpiz), parafasias
semanticas (p.ej.: mecedora por
hamaca) y errores de interpretacion
visual (p.ej.: fachada por arpa).

La fluidez verbal categorial (capacidad
de recordar palabras que inicien por una
letra especifica) se encontraba muy
empobrecida, respecto a la evocacion
de palabras por categorias semdnticas
(frutas o animales).

Se encontraron alteraciones en la
capacidad de andlisis e integracion de
la informacidn visoespacial, presen-
tando apraxia visoconstruccional
(evidenciada por marcada desestruc-
turacion de la figura de Rey) y
construccional (Figuras 1, 2A y 2B).
La capacidad de aprendizaje verbal era
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uno de los aspectos mas comprome-
tidos, con retencion de poca infor-
macion a través de ensayos y un nivel
de evocacion debilitado a corto y largo
plazo.

Habia alteracion en el almacenamiento
de informacion con errores patologicos
como intrusiones (enunciar palabras no
presentadas en la lista de aprendizaje),
perseveraciones (repetir una palabra ya
evocada) y falsos reconocimientos
(identificar una palabra como si se le
hubiera presentado en la lista de
aprendizaje).

La memoria visual inmediata se
encontré muy comprometida.

Habia dificultades ejecutivas eviden-
ciadas por pensamiento inflexible y
perseverativo, con dificultad para
modificar su ejecucion a partir de la
retroalimentacion que se le da sobre su
accion e incapacidad para establecer
relaciones conceptuales.

En general, se evidenciaba un com-
promiso cognoscitivo global que
abarcaba déficits lingiiisticos, prixicos,
mnésicos y de funciones ejecutivas
constituyendo un cuadro de demencia.

Otros paraclinicos: Durante la
hospitalizacién se realizaron ademas:
TAC cerebral simple: normal; electro-
miografia: normal; potenciales evocados
somatosensoriales: normales; electro-
encefalograma: dentro de los limites
normales; serologia HIV: no reactiva,
electrocardiograma: normal; radiografia
de torax: normal.

Evoluciéon ambulatoria: Un mes
después del egreso, el paciente se
quejaba de dificultades de memoria y
parestesias periorbitarias. Se encontré
con dificultades para la abstraccidn,
deterioro en la memoria e hipomimia.
Se empez6 a disminuir el haloperidol
gradualmente hasta suspenderlo dos
meses después del egreso.

Seis meses después del egreso,
trabajaba en construccién con un
adecuado desempefio. Persistia con

Figura 1. Modelo de la figura de Rey que fite
presentado al paciente para copiado.

deterioro en la memoria y dificultades
de abstraccidon evidenciadas por
incapacidad para resolver analogias.
Un ano después de la hospitalizacion,
fue valorado nuevamente por
neuropsicologia, se encontrd alerta,
orientado en tiempo y espacio. Se
observé persistencia de las dificultades
en denominacién y disfunciones
ejecutivas. Ademds se detectaron fallas
de tipo atencional. En la memoria verbal,
habia mejorado la capacidad de
retencién de informacion de un ensayo
a otro, a corto y largo plazo, pero
subsistian las alteraciones de
almacenamiento y errores patolégicos
de intrusion y falsos reconocimientos.
La memoria visual revela mejor
capacidad de retencién inmediata aun
presentando cierta distorsién. Se
encontro gran mejoria de las habilidades
visoespaciales, la figura de Rey estaba
mejor estructurada aunque permanecen
errores de programacién y de
composicion de los elementos (Figuras
3A y 3B). En general, a pesar de
encontrar en el paciente una mejoria
notabie en sus alteraciones
cognoscitivas, principalmente a nivel
mnésico y prixico, se encontaba el
mismo perfil de déficits cognoscitivos
identificados durante la hospitalizacion.
No fue posible realizar examen de liquido
cefalorraquideo de control un afio
después del egreso por desercion del
paciente.
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Figura 2A. Copia directa de la figura de Rey
en presencia del modelo.

DISCUSION

La pardlisis general progresiva (PGP)
es una de forma de presentacion de la
neurosifilis. Esta se produce por
invasion del SNC por el Treponema
pallidum, evoluciona en formas
diversas y sus cuadros clinicos varian
seglin la extension y el grado de lesién
del SNC (1.2). El compromiso del SNC
ocurre en cualquier estadio de la sifilis
y es sintomdtico en el 5-10% de los
pacientes que no han recibido
tratamiento (3-5). La neurosifilis se ha
clasificado en varios sindromes
clinicos: asintomadtica, meningo-
vascular, parenquimatosa (1,3).

La neurosifilis asintomadtica se
caracteriza por anormalidades en el
LCR. sin manifestaciones clinicas del
SNC. Se puede encontrar en los
periodos primario y secundario y a
veces en forma precoz (2). Se
desconoce la prevalencia de la neuro-
sifilis asintomatica (6).

Las formas meningovasculares se
manifiestan con un gran polimorfismo
clinico acorde con la localizacion y
severidad del compromiso del SNC (1).
Pueden aparecer desde pocos meses
hasta 12 afios después de la infeccion
primaria, con una latencia promedio de
siete afos. Se han dividido en sifilis
meningea y sifilis meningovascular. La
sifilis meningea ocurre usualmente
durante el primer aio después de la
infeccion y estd caracterizada por
cefalalgia, rigidez nucal, nduseas y
vomito. Los nervios craneales pueden
estar involucrados, la mayoria de las
veces resultando en pérdida de la

Figura 2B. Reconstrucion immediata de la
misma sin modelo, ejecutada durante la hos-
pitalizacion.

audicion, paresia facial, compromiso de
oculomotores y atrofia del nervio
dptico. La sifilis meningovascular
ocurre mds cominmente cuatro a siete
anos después de la infeccion y se
presenta como isquemia del sistema
nervioso (4). Estas formas siempre han
sido raras, atin antes de la penicilina (7),
y aparecen mds frecuentemente en los
pacientes insuficientemente tratados, lo
cual sugiere que la terapia inadecuada
puede interferir con el desarrollo de la
respuesta inmune necesaria para el
control de la infeccion diseminada (8).
Con la comorbilidad con infeccién por
HIV, se ha sugerido un aceleramiento
en el curso de la sifilis, sin embargo, la
evolucion corresponde a lo esperado
para una invasion meningea de la sifilis
primaria y secundaria (4,9). Se ha
observado que los pacientes con HIV
tienden a desarrollar meningitis
sifiliticas o sifilis meningovascular,
mientras que los negativos para HIV
otras formas de neurosifilis (5).

Las formas parenquimatosas son
manifestaciones de la sifilis terciaria v
se desarrollan en una tercera parte de
los pacientes no tratados (3.7). Se han
descrito dos formas: la tabes dorsal y
la parilisis general progresiva, ambas
poco frecuentes en la actualidad (2). Sin
embargo. en la era prepenicilina. estas
dos fueron las formas mas comunes de
neurosifilis (8).

La tabes dorsal es la forma cldsica de la
sifilis espinal. Se caracteriza por
cambios degenerativos en las raices
espinales
distribucion en los cordones posteriores
de la médula y a niveles mds altos. Se

posteriores vy en su
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manifiesta con ataxia progresiva,
dolores lancinantes, arreflexia, pérdida
de la propiocepcién, artropatias
neurogénicas y alteraciones funcionales
de la vejiga, recto y 6rganos genitales.
Antes del descubrimiento de la
penicilina, se presentaba en el 9% de
todos los casos de sifilis pero actual-
mente es rara. Aparece cominmente
entre el décimo y el vigésimo afio
posteriores a la infeccion primaria y es
de cuatro a seis veces mds comun en
hombres que en mujeres (1.4,10).

La parilisis general progresiva (PGP)
se ha denominado también demencia
paralitica, pardlisis general del insano o
locura paralitica. Es una meningo-
encefalitis sifilitica cronica de evolucion
progresiva (1). En los afios veinte, mds
del 20% de los pacientes de las
instituciones mentales en io Estados
Unidos tenian PGP. Aun antes de que
se describiera la eficacia terapéutica de
la penicilina, las medidas de salud
publica como los programas de tamizaje
serolégico y el manejo a través de
“Centros de Tratamiento Rapido”
fundados por el gobierno, comenzaron
areducir la tasa de sifilis en los Estados
Unidos: en 1941 sélo el 10% de los

\
Figura 3A. Copia directa de la figura del Rey
en presencia del modelo.

.
L

Figura 3B. Reconstrucion inmediata de la
misma sin modelo, ejecutadas durante la se-
gunda evaluacion ncuropsicologica, un ano
despiies de la hospitalizacion
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pacientes de las instituciones mentales
tenian neurosifilis y en 1979 sélo se
informaron 162 admisiones
relacionadas con sifilis en los hospitales
mentales de los Estados Unidos, un 98%
menos que 60 anos atras (7). El inter-
valo entre la infeccion y los sintomas
es de 10 a 20 anos (rango 3 a 30 afios).
LLos hombres son afectados cuatro a
siete veces mds que las mujeres (1,11).
Se describe una fase preclinica en la
cual en el liquido cefalorraquideo se
encuentra pleocitosis e hiperpro-
teinorraquia. No obstante, suele
acompanarse de cefalalgias intensas
(10).

Las formas de comienzo son variadas,
puede tratarse de (3.10):

Excitacion intelectual: manifestada por
una exaltacion de la actividad intelectual,
hiperproduccion de ideas, hipermnesia
y exaltacion afectiva. Corresponde a la
“fase de dinamogenia funcional”.
También se ve agitacién motora, desor-
den de actos, generosidad, prodigalidad,
ideas delirantes megalomaniacas e
hipersexualidad.

Acceso depresivo: pueden observarse
todas las formas de depresion, pero son
frecuentes las ideas hipocondriacas.
Formas neurasténicas (Gilbert-Ballet):
el trabajo se realiza con dificultad, el
humor se altera, el enfermo se queja de
que su cerebro estd vacio.

Estados confusionales: pueden hallarse
al comienzo como en el curso ulterior
de la PGP.

Formas demenciales simples:
disminucién intelectual simple con
dismnesia, apatia, fatigabilidad,
dificultades en la atencidn.

Forma congestiva: puede comenzar
con un ictus apoplectiforme, que
comportan hemiplejias y monoplejias
transitorias.

Forma de Lissauer: crisis epileptiformes
o incluso paresias de los nervios
craneales (especialmente el Il y el IV).
La evolucion suele ser muy ripida.

En el segundo periodo llamado el
periodo de estado (3), se observa
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acentuacion de los sindromes parético,
demencial y delirante. En el sindrome
parético se observa un rostro
inexpresivo, hay fibrilaciones peri-
bucales y a veces otros trastornos
faciales especialmente movimientos
distonicos en la masticacion, disartria,
temblor localizado al principio en el
territorio labiolingual pero mas tarde se
presentan contracciones musculares en
masa que alternativamente proyectan
hacia adelante o retrae hacia atrds la
lengua (movimientos de trombdn de
Magnan); marcha vacilante e inestable;
pupilas de Argyll Robertson en el 25%
e hiperreflexia misculotendinosa.
Cuando la enfermedad es avanzada se
observa espasticidad generalizada (2).
En el sindrome demencial se observa
déficit en la capacidad operativa y
sintética y trastornos de la afectividad;
hay hipoprosexia o distractibilidad,
déficit en la memoria de fijacion, emplea
términos imprecisos en el lenguaje, hay
ecolalia, logorrea y en la escritura se
observan repeticiones, negligencias y
borrones. Hay trastornos en el juicio con
sugestionabilidad y pérdida de la
autocritica, el humor es inestable,
aparece agresividad e hipersexualidad.
Se presentan ideas delirantes miiltiples,
Caracteristicamente, se han descrito los
delirios  megalomaniacos, de
transformacién corporal y nihilistas (3).
Sin embargo, el delirio megalomaniaco
es raro, incluso antes de la penicilina
(se desarrolla en menos del 20%), la
forma mds comun es la del deterioro
mental simple (1,11,12,14).

El paciente muere por infecciones
intercurrentes o por aortitis luética la
cual padecen entre el 30-50% de quienes
tienen PGP (1).

El diagnéstico se basa en los hallazgos
en el examen clinico y en el LCR. El
VDRL sérico puede ser negativo en mas
del 25% de los pacientes con neurosifilis
tardia, pero el FTA-ABS permanece
reactivo a través de la enfermedad. Las
anormalidades del LCR incluyen
pleocitosis mononuclear leve (10 a 400
células por microlitro) y elevadas

concentraciones de proteinas (46 a 200
por decilitro). Aunque los criterios
diagndésticos son variables, la sensi-
bilidad generalmente aceptada del VDRL
es del 30 al 70%. El VDRL en LCR es
muy especifico pero poco sensible (1.4).

El electroencefalograma (EEG) en la
psicosis aguda muestra lentificacion
generalizada y brotes focales o
generalizados de actividad delta que
desaparece con la recuperacion cinica
variando a un EEG desincronizado de
tipo beta o plano alfa; con la evolucion
aumenta en amplitud. En los cuadros
crénicos tratados, el EEG es normal o
limitrofe (1).

Los hallazgos de neuroimdgenes pueden
variar desde la normalidad hasta infartos
cerebrales, lesiones inespecificas en la
sustancia blanca, gomas cerebrales,
arteritis en la angiografia y atrofia
cerebral (5,15).

En los estudios de patologia se encuentra
que las leptomeninges estan difusamente
engrosadas y opacas, como resultado
de la meningitis crénica que en
ocasiones predomina en la regién
optoquiasmatica (aracnoiditis
optoquiasmatica). La duramadre es
adherente, el cerebro es atréfico
esencialmente a expensas de la corteza
y por lo general estd muy disminuido
en peso, con una dilatacién proporcional
de los ventriculos y con ependimitis
granular. Los cambios histopatolégicos
son de una meningoencefalitis sifilitica,
con reaccién inflamatoria meningea y
perivascular cortical con hiperplasia del
endotelio capilar, infiltrado perivascular
y severa lesion neuronal que lleva a una
notable despoblacion neuronal del
neocortex. Hay gliosis reactiva tanto de
astrocitos como de microglia vy
depdsitos perivasculares de pigmento
férrico. Se encuentran espiroquetas en
el 25% de los casos (1).

El tratamiento se hace con penicilina
cristalina. Se recomiendan altas dosis
intravenosas de penicilina G sddica du-
rante tres semanas o una combinacion
de penicilina G procainica intramuscular
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con probenecid oral. La reaccion de
Herxheimer que implica una exa-
cerbacion de la psicosis, aparicion de
crisis convulsivas y acentuacion de la
pleocitosis en el LCR al iniciar el
tratamiento con penicilina, se previene
usando corticoides. El tratamiento, en
los alérgicos a la penicilina, se hace con
tetraciclina (24 a 32 g por dia) o con
ceftriaxona durante un periodo de dos
semanas.

Como la PGP resulta de daido
estructural del SNC, los déficit
neuroldgicos resultantes de esos
procesos son generalmente irreversibles
(11). La meta de la terapia es detener la
progresion de la enfermedad (4). Con
el tratamiento se detiene la evolucion
de la PGP en el 80% de los casos y si
la terapia se administra oportunamente
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hay remision completa hasta en el 30%
de los casos, en casos muy avanzados
el prondstico es malo (1). Sin trata-
miento el pronéstico es fatal dentro de
pocos meses a tres 0 cuatro afos.

El caso presentado es el de un paciente
de 46 anos con una pardlisis general
progresiva, que tuvo como manifes-
taciones un estado psicotico con ideas
delirantes megalomaniacas, hiperac-
tividad, desinhibicion sexual, logorrea,
alucinaciones auditivas y visuales
complejas, constituyéndose un cuadro
similar a un episodio maniaco con
psicosis. Tenia ademads déficits lingiiis-
ticos (denominacidén), mnésicos, praxi-
cos y de pensamiento que mejoraron
moderadamente un afio después del
tratamiento con penicilina. No habia
evidencia clinica ni paraclinica de un
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compromiso motor, sin embargo,
corresponde a una de las manifes-
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