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Estudiem en aquest treball el cas d’'un pacient de 43 anys, alcoholic cro-
nic, nascut a Lled, que, segons creiem, representa el primer cas d’aquesta
malaltia descrit en la literatura espanyola. Dins la literatura mundial,
les descripcions més recents procedeixen de I'’Argentina (ORLANDO, 1952),
Austria (SEITELBELGER i BERNER, 1955), Suissa francesa (JEQUIER i WrLbi,
1956), i Franga (GRUNER, 1956). Fins a I'any 1937 tots els casos publicats
es referien a persones italianes.

Revesteix una importancia especial, pels seus aspectes clinic, fisiopatolo-
gic 1 anatomic, com també per 'extensa bibliografia aportada, el treball
d'IRONSIDE i coMaboradors aparegut a «Brainy, vol. 84, any 1961, a propo-
sit del segon cas de malaltia de Marchiafava-Bignami registrat a la Gran
Bretanya.

Des del punt de vista anatomic, la lesié d’aquesta malaltia consisteix en
la desmielinitzacié de la part central del cos callés, procés la intensitat del
qual arriba molt sovint a ocasionar una extensa cavitat necrotica, limitada
sempre per les cares superior i inferior del cos callés que romanen indem-
nes Es una afeccié particularment exclusiva d’homes alcoholics, i clinica-
ment evoluciona cap a un procés terminal, els signes més destacats del qual
son el deteriorament mental, els trastorns de la paraula, les convulsions,
la rigidesa i altres signes neurologics.

Per bé que el més corrent és que I'afeccié s'installi de forma subaguda,
pot també apareixer la simptomatologia clinica de sobte.

DESCRIPCIS DEL cAS

Observacié clinica. — C. S. M., masc., de 43 anys, ingressa a I'LN.M.
el 3-XII-63 per sindrome confusional establerta en el transcurs de pocs dies.

L’interrogatori fet als familiars permet de deduir que d’enca d'uns
quants mesos acusa perdua de forga a les extremitats inferiors i rampa als
bragos i a les cames, Anorexia habitual en alguna ocasié. Era un gran beve-
dor d’alcohol, especialment durant els tltims mesos.

Al moment de I'ingrés s’aprecien per exploracié les manifestacions se-
glients: sensori semiobnubilat, sembla comprendre allo que hom li mani-
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festa i obeeix les ordres elementals que se li suggereixen. Intenta de res-
pondre a les preguntes que hom li formula, bé que ho fa en un to de veu
tan debil que ben just és perceptible. Dos dies després del seu internament
li resulta impossible I'articulacié de la paraula. Al cap de set o vuit dies
s'inicia un deliri nocturn amb emissi¢ de sons guturals totalment incom-
prensibles.

Incapacitat total per a mantenirse dret. Al llit, els quatre membres
tendeixen a restar en flexi6, adducci6 i pronacié. Als membres superiors,
sobretot al dret, la hipertonia és manifesta; les mateixes caracteristiques
a les extremitats inferiors. Aquesta hipertonia presenta la particularitat de
cedir en intentar la mobilitzacié passiva del membre explorat i de tornar
a reapareixer, a vegades, amb caracteristiques més pronunciades al cap de
pocs intents de mobilitzacié. Respon a I'estimul dolorés en ambdues extre-
mitats superiors, i es mostra evident I'existéncia d’'una paresia del membre
superior dret; a les extremitats inferiors no es registra cap reaccié a l'esti-
mul dolords. Els reflexos osteotendinosos es troben molt disminuits a les
extremitats superiors, i abolits a les inferiors; el cutani dret s’insinua en
extensio; els cutaneoabdominals, abolits.

Presenta sacsejades miocloniques a les extremitats superiors de caracter
discontinu, indistintament a dreta i esquerra.

L'EEG, al cap de tres dies del seu ingrés, demostra una activitat fona-
mental de baix voltatge, amb ritmes rapids dominants, simetrica en ambdos
hemisferis i amb bona estabilitat enfront de la hiperpnea, cosa que objec-
tiva un estat d’hiperexcitabilitat tronco-reticular.

L’examen del fons de I'ull demostra: U. D.: papiHa decolorada mal
pronunciada i sospitosa a I'hemisector temporal, confuses les seves vores,
pero arriben a delimitarse. La xarxa arterial de tint courenc; desaparici6
d’algunes collaterals. Impressié diagnostica: marcada hemiatrofia tempo-
ral amb signes esclerosos circulatoris retinians. U. E.: anoftalmos (pérdua
de I'ull esquerre a la guerra). Puncié lumbar: albimina, 0,25 g per 1.000;
globulines, negatiu; ce¢Hules, 2 per camp; glucosa, 0,40 per 1.000 i Wasser-
mann, negatiu.

Altres examens complementaris: hematies, 2.900.000 per mm?®; hemo-
globina, 62 per 100; VG: 1.04; leucocits, 12.500; VSG: 93 mm, la prime-
ra hora, i 110 mm, la segona; glucémia, uremia i colesterinémia, normals;
Wassermann i complementaries, negatives.

Segueix un curs afebril sota tractament de rehidratacié i tonico-vitami-
nic i dietétic amb sonda gastrica. El curs evolutiu condueix a un agreuja-
ment amb desaparicio progressiva de la parla, augment de la confusié men-
tal i del deliri nocturn, fins que, tres setmanes després del seu internament,
dia 24-XII-63, adquireix de sobte un tint cianotic, 1 mor.
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LAMm. 1 Tall vertico-frontal del cervell que pel genoll

del cos callés. A la part central d’aquesta cih s'aprecia
una extensa lesio destructiva cavitiaria

Lim, 11 Talls vertico-frontals del cervell oue passen pels
peduncles cerebrals. A tots dos s’observa una extensa fenc
dura produida per la destruccié de les fibres mitjancs del
hom troba indemnes cls estrats dorsal i ventral

de la mateixa estructura

cos callos

LAm. TII. Fotografia panoriumica d’un tall histologic que
compreén el cos callés, amb la scva extensa cavitat central

i ambdues circumvolucions supracalloses

LAmM. IV A. Paret de la cavitat malicica del cos callds

Gran acumulacié d’clements granuloadiposos. B. Zona peri-

cavitaria del cos callos. Estat crivellos, engrossiment dege-

neratin - de  les  beines  micliniques i congestio vascular

€. Zona pericavitaria del cos callds. Vas congestiu trombotic

amb infiltracié perivascular. D. Cos callbés. Vas vends amb
imatge de desmiclinitzacié perivascular
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Estudi anatomic. — K1 cervell ¢és d’aspecte normal. A I'espai optopedun-
cular la leptomeninge es troba esclerosada i adhereix fortament les estruc-
tures de la regi6. Poligon arterial de Wills amb disposicié anatomica de
«tipus recenty» 1 abséncia total de lesions ateromatoses. Al segon tall vertico-
frontal, que passa fregant pels pols dels lobuls temporals, es descobreix, al
genoll del cos callés, una cavitat reblanida, quadrangular, limitada a la
part superior i a la inferior per bandes de teixit del cos callés d’aspecte
normal. Al tercer tall, que secciona els pols dels 1obuls temporals s’aprecia
una zona de consistencia reblanida per probable lesié malicica localitzada
a la primera circumvolucio frontal dreta. Al quart tall, que passa per l'espai
perforat anterior, s’observa en el cos callés una fenedura transversal que
¢s el comengament de la gran cavitat malacica que es troba en talls més
dorsals. El cinque tall, que passa pels tubercles mamilars, posa en evidén-
cia que en ambdoés tubercles mamilars hi ha una zona periferica de con-
sisténcia dura en forma de capsula, i una regio central reblanida. Aquests
caracters es fan més evidents en el tubercle mamillar del costat esquerre.
Al cos callos, la fenedura malicica és més extensa que al tall precedent. Al
sis¢ tall, que passa pels peduncles cerebrals, la lesio callosa ofereix la seva
maxima extensi6. El locus niger hi és normal (Lam. I, 1I i III).

En resum, la lesié trobada consisteix en una cavitat malicica que excava
transversalment la part central del cos callds, trastorn que s’inicia a nivell
del genoll i acaba aproximadament al sis¢ tall.

Estudi histologic. —a) Cos callés: Al centre del cos callés es troba
una amplia cavitat estesa transversalment, les parets de la qual, summa-
ment irregulars, estan entapissades per grans acumulacions d’elements gra-
nuloadiposos, que en algunes zones formen mamellons intracavitaris. El
teixit nervios que envolta aquesta cavitat denota un marcat estat cribos.
La totalitat de les arterioles intraparenquimatoses estan trombosades, i s6n
molt discrets els infiltrats que s'acumulen entorn dels vasos i també els que
ocupen una topografia allunyada d’'aquests. A la periferia d’alguns vasos
venosos s'aprecien zones desmielinitzades, imatge reiteradament repeti-
da (Lam. IV).

Han estat examinats diversos talls de la zona del cos callos contigua a
la cavitat maldcica utilitzant els metodes de coloracié de la microglia i de
la macroglia per la técnica de I'or sublimat. Les coloracions microglials
denoten abséncia completa d’aquests elements, cosa que déna entenent que
la microglia ha adoptat tunicament el tipus de reaccié macrofagica o de cor-
puscle granuloadipés, la preseéncia abundantissima del qual es registra en
les coloracions amb hematoxilina i eosina i amb carbonat de plata. La colo-
racio amb or sublimat manifesta, al contrari, una intensissima reaccié ma-
crogial amb abundancia d’elements estrellats del tipus de la glia fibrosa
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la intensitat de la qual és molt gran a les zones del cos callés que voregen la
cavitat destructiva, i llur nombre disminueix a mesura que ens n'allunyem,
o sigui en la contigiiitat de les cares superior i inferior del cos callés. La
macroglia té una especial predileccié a agrupar-se entorn dels vasos, for-
mant peus xucladois de gran calibre que envolten totalment la superficie
externa d’algunes arterioles. i constitueix d'aquesta manera la membra-
na gliosa.

b) Tubercles mamiHars: Ambdds tubercles es troben clarament alte-
rats, en major grau el del costat esquerre, com podem comprovar per la sim-
ple observacié panoramica dels talls practicats. Envoltats per una capsula
compacta, existeix, per sota d’aquesta, una prima fenedura que ailla un
nucli central els caracters del qual denoten evidents alteracions que afecten
la densitat histica i la coloracié. La capsula, que es troba, al seu torn, re-
vestida externament per una capa conjuntiva leptomeningia, ofereix una
intensa reaccié glial amb elements de gran talla, la morfologia dels quals
recorda la de la glia gegant d’Alzheimer en les seves dues varietats: uns
estan proveits d’abundant protoplasma, prolongacions radiades en forma
d’estrella i nucli central poc visible; altres, en els quals el protoplasma no
es pot visualitzar, mostren unicament llur nucli gran picnotic i embotit,
en forma de dos o més elements (nuclis gials nus d’Alzheimer). Els vasos
es troben congestionats i proveits d'una infiltracié inflamatoria discreta
(Lamina V).

Al nucli profund dels tubercles mamiHars el teixit es troba en una
fase avancada de desorganitzaci i mostra extensos camps en estat espon-
jos, per infiltracié edematosa intersticial i altres zones d’aspecte malacic
que formen cavitats a les vores de les quals proliferen abundants corpus-
cles granuloadiposos. Al parénquima profund és notoria també la proli-
feraci6 de les ceHules macroglials amb els caracters de la glia gegant, igual
com la trobada als camps corticals. Les alteracions ressenyades denoten
una semblanca morfologica amb aquelles que es troben en la degeneracio
hepatolenticular de Wilson (Lam. VI).

¢) Circumvolucions frontal i supracallosa: a les capes superficials del
cortex, aproximadament al tercer estrat, es descobreixen alteracions difu-
ses la intensitat de les quals no és la mateixa a totes les zones estudiades.
Consisteixen essencialment en:

1. Presencia de cavitats pericellulars i perivasculars, expressives d'un
estat edematoés. Es troben entorn de les neurones i dels nuclis glials, i tenen
una visibilitat molt neta en les coloracions amb hematoxilina i eosina. Les
arterioles es troben congestionades sense reacci6 inflamatoria perivascular.

2. Evident reacci6 glial molt ostensible a la regié profunda de la capa
molecular. La glia forma en alguns camps un estrat horitzontal que en-
vaeix la totalitat de la capa piramidal externa (Lam. VII).
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LAm. V., Fotografia panoramica d’un tall

histologic que secciona els tubercles ma-

millars. Observeu el reblaniment de la zona

central i Ja formacié capsular compacta
que els volta

LAM. VI. — A. Zona cortical dels tubercles
mamillars, neurones inflades i arrodonides
amb nucli excéntric. Reaccié glial. B. Glia
gegant tipus Alzheimer junt a zona mala-
cica amb corpuscles granuloadiposos. C. Glia
gegant 1 estat esponjos. D. Fenedura mali-
cica amb elements granuloadiposos i reaccid
glial a les vores

LAM. VII. — A. Circumvolucié supracallosa.

Tercera capa cortical amb intensa macro-

gliosi. B. Centre semioval amb intensa ma-
crogliosi
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3. A lazona profunda del cortex i al centre semioval persisteix 1'estat
trombotic de les arterioles, amb edema manifest dels espais de Virchow-
Robin.

d) Cerebel: Han estat examinats fragments de l'escorca cerebelosa
corresponents al veérmix superior. No s’hi descobreixen alteracions ni a
I'estrat de les ceHMules de Purkinje, que sén de talla i densitat normals, ni
a la capa granular.

CONSIDERACIONS GENERALS

A) Consideracions cliniques. — En una revisié de la literatura, IRON-
SIDE, BOSANQUET i MCMENEMEY (1961) en registren 88 casos. No havent-ne
trobat citacions bibliografiques més recents, creiem que la nostra observa-
ci6 ha de figurar amb el niimero 8¢ dins la llista de sindromes de Marchia-
fava-Bignami referides en la literatura mundial. Per tant, la incidéncia
d’aquesta malaltia ¢s rara i, exceptuant les primeres publicacions que
constaven d'un nombre considerable de casos (MARCHIAFAVA-BIGNAMI, 1903;
Bionamr i NAzarl, 1915; FONTANA, 1941), totes les aportacions posteriors
en resumeixen unicament un o dos. En el cas dels alcoholics cronics aquesta
malaltia és molt menys freqiient que la degeneracié cortical cerebral o
que la psicosi de Korsakov amb polineuritis. Segons els autors francesos,
fora també molt menys freqlient que l'encefalitis hemorragica subaguda
de Gayet-Wernicke, amb la qual pot trobar-se associada. La nocié classica
segons la qual la malaltia és especifica de natius italians no pot ésser sos-
tinguda en l'actualitat, car és un fet que ha estat observada en francesos,
alemanys, americans, espanyols, anglesos, etc., com ho demostra detalla-
dament la Taula I.

El pacient de més edat citat en la literatura tenia 82 anys (Guccio-
NE, 1929, citat per FrrripaLpr), i el més jove, 26 anys (EsTRADA i FUSTE,
1952). La majoria dels casos se situen entre els 40 i els 60 anys.

Aquesta malaltia havia estat considerada com a exclusiva del sexe mas-
culi, per bé que ScHwos i col. (1953) i DELAY i col. (1956) publiquen casos
ben documentats d’aquesta afeccié en dones.

Pel que es refereix a l'edat i al sexe (48 anys, home), el nostre cas sem-
bla respondre a les caracteristiques habituals de més freqliencia. En la his-
toria clinica del cas estudiat sobresurten com a més acusades les segiients
manifestacions: 1. Antecedents alcoholics evidents. 2. Obnubilacié pro-
gressiva de la consciencia. 3. Hipertonia generalitzada de caracter oposi-
cional. 4. Hemiparesia dreta. 5. Disartria. 6. Mioclonies a les extremitats
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Taura 1

NACIONALITAT DELS 89 CASOS QUE FIGUREN EN LA LITERATURA

Diverses referéncies italianes (1903-1937)
citades per FrrripiLpr (1987), MASIGNANI

(1948), GULLOTA i MAZZOLENI (1959). Italians vivint a Italia. 56
KINK i MECHAN (1936), MERRIT i WEIS-

MANN (1943), GARDE i col. (1952), HAGE- Italians vivint fora d’I-

NAU i col. (1935). talia . « « . & o 4

LAIGNEL-LAVASTINE  (1920), GARDE i col.
(1952), ROGER, POURSINES, ALLIOZ (1952),
ScHwoB i col. (1953), Girard i col. (1953)
(2 casos), DELAY i col. (1956), Tommasi

(1957), BoupIN i col. (1957). Francesos . . . . . 10
BoHROD (1942), JEQUER i WILDI (2 casos)

(1955). Suissos . . . . . . 3
ORLANDO (1952) (3 casos a I'Argentina).

Cas present (1964). Espanyols . . . . . 4
Ibid (1952). Argentins . . . . . 3
Ibid (1952). Albanesos . . . . . 1
ESTRADA i FUSTE (1052). Cubans, . . . . . 1
McLARDY (1951), IRONSIDE (1961). Anglesos 2
NIELSON i COURVILLE (1043), RIESE i col.

(1954). EE. UU, . . . : &« 2
CAMARGO BARROS (1032). Hongaresos . . . . 1

(al Brasil)
SEITELBERGER i SOLMS (1032), SEITELBER-
GER i BERNER (19055). Australians

superiors. 7. Signes d’afectacié neurdgena periféerica. 8. EEG mostrant un
tracat dessincronitzat que tradueix I'existéncia d’una hiperexcitabilitat tron-
coreticular.

El problema de l'especificitat dels signes i simptomes clinics que auto-
ritzin a relacionar de forma immediata el quadre clinic amb la suposada
lesié anatomica i que, en conseqiiencia, permetin d’establir un diagnostic
en vida de la malaltia, ha estat en general una preocupacié de tots els
autors que s’han ocupat de la sindrome de Marchiafava-Bignami. Mar-
CHIAFAVA (1938) pretenia ja d’establir una diferéncia clinica entre aquesta
rara sindrome (que denomina «demencia alcoholica progressiva») i la for-
ma més habitual de la demencia alcoholica dependent d’'una atrofia cere-
bral cronica amb paquimeningitis i, en ocasions, hemorragies subdurals.
D’aquesta manera creia justificada la sospita de necrosi axial del cos callos
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davant tot procés demencial terminal en alcoholics cronics amb aparicié
sobtosa de convulsions, estupor, rigidesa de membres, dispraxia i disfasia.

BoupiN, BArRBIZET 1 BRION (1957), en un estudi clinic dels dos casos de
necrosi axial del cos callds, pretenen de definir uns signes i simptomes
comuns en un i en l'altre que permeteren, en el segon cas, d’establir, en
vida, el diagnostic de malaltia de Marchiafava-Bignami, fins i tot després
d’haver intentat d’evidenciar per pneumoencefalografia la necrosi callosa
sense arribar a aconseguir-ho. Els signes que esmenten sén: 1. Demencia
total. 2. Hipertonia generalitzada de caracter oposicional. g§. Astasia-aba-
sia. 4. Hiperreflexia tendinosa i signe de Babinski bilateral. 5. Afectacié
de la musculatura ocular extrinseca. 6. EEG mostrant salves d’ones delta
difuses i simetriques sobre un ritme de base poc modificat.

L’expressio clinica que IRONSIDE i col. (1961) atribueixen a la sindrome
de Marchiafava-Bignami pot ésser resumida aixi: 1. Obnubilacié de cons-
ciencia d'instawacié rapida. 2. Demencia o estupor. 3. Hipertonia gene-
ralitzada de caracter oposicional. 4. Signes piramidals en un costat o en
tots dos. 5. Convulsions focals o generalitzades. 6. EEG sense simptomes
de focalitat.

Jutgem que la nostra observaci6 es troba intimament relacionada amb
la dels autors citats, car, bé que no coincideixen de forma absoluta tots
els trets clinics, si que s'adiuen els principals en el sentit admes per Bou-
DIN, BARBIZET 1 BRION: demeéncia, hipertonia oposicional, i astasia-abasia.
Sobre la suficiencia d’aquests trets clinics, per tal d’etiquetar la malaltia
que ens ocupa han respost d'una manera afirmativa els autors referits des-
prés d'un estudi de les correlacions clinico-anatomopatologiques, no sense
posar en relleu I'existencia de bon nombre d’excepcions, ja que existeixen
degeneracions del cos callés en les quals son absents els simptomes indi-
cats. Hi ha tamb¢ sindromes de demeéncia hipertonica amb abséncia de
degeneracié del cos callés. Creiem que la nostra observacié no ha de figu-
rar entre aquestes excepcions i que confirma el raciocini que davant una
sindrome clinica de demencia i d’hipertonia oposicional amb trastorns de
la paraula i astasia-abasia, en el curs d'un etilisme cronic, cal pensar en
la degeneracié del cos callds.

Es probable que en la malaltia de Marchiafava-Bignami, no tots els
simptomes cerebrals han d’ésser atribuits a la lesié exclusiva del cos callds,
ja que més aviat poden intervenir en la seva geénesi alteracions cliniques
o metaboliques. La totalitat dels simptomes ¢és compatible amb alteracions
del tronc cerebral o dels mecanismes corticals, i tant llur severitat com
el fatal desenllag¢ son dificilment atribuibles d’'una manera absoluta a les
discretes lesions focals trobades post-mortem. Cal esmentar respecte a aixo
les importants lesions trobades en regions allunyades del cos callds, parti-
cularment I'escorca frontal i els tubercles mamillars, lesions que fan ilu-
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soria la pretensié d’explicar la totalitat de la simptomatologia clinica per
I'exclusiva alteracié de les funcions fisiologiques del cos callés. La mort
deguda a paralisi cardiorespiratoria implica també altres importants alte-
racions.

L’EEG posa en relleu en la nostra observacié una tendéncia als ritmes
rapids i de baixa amplitud, en ocasions amb dessincronitzaci6 del tragat,
traduint una hiperexcitabilitat troncoreticular. No mostra cap mena de
semblanca amb les descobertes d’altres autors, cosa que ens fa suposar
que potser no existeix cap signe electroencefalografic d’especialitat.

B) Consideracions morfologiques.— La primera observacié necropsi-
ca del cas estudiat ens indui a atribuir una etiologia anoxica a la cavitat
malacica descoberta al cos callds. Malgrat tot, 'abséncia completa de le-
sions ateromatoses en els vasos del poligon de Willis i en llurs eferents
obligaren seguidament a eliminar aquesta impressio.

La presencia d’alteracions d’esclerosi a la leptomeninge, d'una manera
especial a la zona de I'espai optopeduncular, indici d'un procés inflamatori
preexistent i, també, la descoberta histologica de trastorns vasculars de
tipus congestiu i congestivo-trombotic amb infiltraci¢ inflamatoria en els
camps corresponents a la zona perilesional del cos callds, suggeri també
la possibilitat que el trastorn destructiu representés una lesié malacica
congriada en el decurs d'un procés d’encefalitis de causa indeterminada.
Aquestes hipotesis foren plantejades abans de pensar en la rara possibili-
tat d’'un procés d’etiologia toxica alcoholica.

Un cop coneguda l'existéencia indubtable d’aquest antecedent clinic,
vam intentar la interpretacié dels trastorns morfologics singulars trobats,
en el sentit de relacionar-los amb els que responen a aquesta etiologia.
L’abséncia de trastorns d'indole hemorragica localitzats al tronc cerebral
a la proximitat de 'aqiieducte de Silvio obligaren a descartar des del pri-
mer moment la preséncia d’'un quadre anatomic de polioencefalitis he-
morragica superior subaguda de Gayet-Wrnicke. Tanmateix, hom podia
pensar en una concomitancia amb aquesta afeccié en comprovar la pre-
séncia en els tubercles mamillars de clares lesions destructives i de reac-
ci6 glial i mesenquimatosa, trastorns que alguns autors consideren expres-
sius de la malaltia de Gayet-Wrnicke.

L’examen histologic dels tubercles mamillars posa també en relleu, se-
gons hem expressat més amunt, la preséncia de trastorns morfologics que
recorden els que s6n caracteristics de la degeneracio hepatolenticular o
malaltia de Wilson, que consisteixen especialment en la presencia de for-
mes degeneratives gegants de la macroglia (glia gegant i nuclis gegants nus
d’Alzheimer), aixi com en evidents trastorns d’infiltracié intersticial ede-
matosa productora de quadres morfologics iguals al del status spongiosus.
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HAGENAU, BERTRAND i CRISTOPHE posen en relleu com a particular-
ment interessant l'electiva vulnerabilitat dels nuclis lenticulars i del cos
callés enfront de les endotoxines d’origen hepitic, en un cas de malaltia
de Marchiafava-Bignami per intoxicacié etilica i oxicarbonada.

Interessa també¢ de recordar que Scnorz demostra, en gran nombre de
pseudoencefalitis de Wernicke, la preséncia de masses d’exsudat ric en
albumina, com féu KoNovarLov en la malaltia de Wilson, Aquestes infil-
tracions plasmatiques apareixen, segons el mateix ScHoLz, amb gran regu-
laritat en el teixit nervids, on coexisteixen amb intenses reaccions glio-
mesenquimatoses.

L’estudi histologic de la lesié destructiva del cos callés, al qual hem
fet ja referencia, fou portat a terme d'una manera especial emprant tec-
niques de coloraci6 de la macroglia pel procediment de I'or sublimat, la
qual cosa ens ha permes de dilucidar les caracteristiques de la distribuci6
d’aquest element a les proximitats del focus lesional. A les vores de la
zona destructiva s’observa amb extraordinaria abundancia la preseéncia
de ceHules macroglials de grandaria considerable. Als estrats més perife-
rics del cos callds, tant en el sentit dorsal com en el ventral, hom prova
que a mesura que les fibres comissurals adquireixen caracters de major
normalitat, disminueix la densitat de la reaccié glial, fins al punt que a
les zones superficials del cos callés la reaccié macroglial es trobava quasi
absent. Admetent que en el cos callés existeixen tres estrats fibriHars (dor-
sal, ventral, intermedi), la maxima manifestaci¢ proliferativa de la ma-
croglia té lloc a la capa intermedia, que és també on radica el gran focus
desmielinitzant i necrotic de la lesié caracteristica de la sindrome de M.-B.
Crida I'atencié l'extraordinaria talla que en aquesta zona ofereixen alguns
elements glials, mida comparable a la dels trobats en els tubercles ma-
miHars. Segons que ja hem indicat, aquesta caracteristica és assimilable a
la de la glia gegant d’Alzheimer.

Hem de comentar també amb especial atencio les descobertes histold-
giques registrades a I'escor¢a cerebral corresponent a les circumvolucions
frontals i supracallosa. Aixi com en les coloracions per hematoxilina eosi-
na s’han pogut comprovar evidents lesions d’estat edematés molt accentua-
des a les capes mitjanes del cortex, les tincions amb carbonat de plata han
permes d’observar, en algunes zones, que corresponen sobretot a I'escorga
de la circumvolucié supracallosa la preséncia d’una «banday fosca localit-
zada al tercer estrat cortical constituida per I'agrupacié d’elements fibro-
glials. Aquest important trastorn és semblant al descrit en I'esclerosi lami-
nar cortical de MoRrEL (1939), i tenen especial interes per al seu coneixe-
ment les dades que aporten les coloracions de la macroglia pel procedi-
ment de ’or sublimat. Aquestes tecniques permeten de comprovar, d’'una
manera molt neta, en la circumvolucié supracallosa les dades segiients:
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1. A la zona molecular i a la capa més externa de les petites ceHules pira-
midals existeixen a penes elements macroglials. En aquestes capes el
teixit nervios ofereix un estat esponjos, i les arterioles penetrants perpen-
dicularment des de la piamater a l'escorga, es troben plenes de sang sen-
se reaccié inflamatoria perivascular. 2. Més profundament, en una zona
que correspon al tercer estrat cortical, apareix una acusadissima proli-
feraci6 d’elements macroglials de gran mida, alguns amb tendencia a
I'agrupaci6 perivascular. Aquests elements es troben en una proporcié pos-
siblement superior a la de les neurones, i hom n’arriba a comptar 30 0 40
per camp. Formen, amb tota evidéncia, una banda paral-lela a la superfi-
cie de I'escor¢a que correspon a la zona que, en les coloracions amb hema-
toxilina i eosina mostrava un aspecte edematés. 3. En els estrats corticals
més profunds disminueix i gairebé desapareix del tot la preséncia de
ceHules macroglials., 4. Al centre semioval reapareix la intensa prolifera-
ci6 d’elements glials fibrosos proveits de llargues prolongacions radiades.

El conjunt de les alteracions histologiques registrades sembla corres-
pondre a dues fases successives d'un procés reaccional del parénquima
nerviés. La primera seria caracteritzada per un trastorn congestiu trombo-
tico-vascular i d’edema discret. La segona, potser més avangada, per una
lesié esclerosa amb reaccié macroglial. El primer trastorn s'observa ubi-
quament, tant en el cortex com en la substancia blanca, mentre que la
reaccié glial anomala es troba més aviat acantonada a les capes mitjanes
del cortex. Aquestes lesions, els quadres morfologics de les quals no sén
especifics, poden ésser equiparades, atesa llur localitzacio i la demostrada
ingeréncia en els antecedents clinics d’una intoxicacié exdgena de mena
alcoholica, a les descrites per MOREL amb el nom d'esclerosi laminar
cortical.

A la malaltia de M.-B., JELLINGER no aconsegueix de descobrir les le-
sions corticals caracteristiques de l'esclerosi laminar cortical de Morel,
perd troba la degeneracié adiposa difusa de les c¢Hules ganglionars. Per la
nostra part, segons acabem d’expressar, hem trobat, especialment en les
circumvolucions supracalloses, lesions anatomiques corticals del tipus de
les que son caracteristiques de I’esclerosi cortical laminar de Morel.

Tampoc JELLINGER NO cOmprova les lesions corresponents a l'encefa-
lopatia hemorragica superior subaguda de Vernicke coexistint amb la ma-
laltia de M.-B., contrariament a alld que fa referéncia a la nostra obser-
vacié a les lesions localitzades en els tubercles mamiHars.

Les coloracions especifiques de la microglia assajades repetidament en
el nostre cas no acusen la preséncia d’aquest element a la zona lesional del
cos callos, en la qual només es troben en gran abundancia corpuscles
granuloadiposos. JELLINGER registra, al contrari, una marcada reaccié mi-
croglial a les vores de la cavitat malacica del cos callés, conjuntament amb
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considerable activitat reaccional dels elements mesenquimatosos que a
partir de l'adventicia dels vasos mostren una marcada tendéncia a pe-
netrar dins el parénquima nervids.

Creiem que cal fer algunes consideracions respecte a la situacié noso-
logica de la malaltia de M-B.

Es classic d’'incloure aquesta malaltia dins el grup de les encefalopa-
ties alcoholiques. Els estudis realitzats durant els ultims anys sobre les
alteracions neurologiques ocasionades per 1’alcohol posen en relleu que
aquest toxic no actua de forma directa sind en rares ocasions. I que ho fa
molt més sovint de forma indirecta (GIRARD, DEVIC i GARDEI), per mitja
d'un procés de mancanga, de desequilibri metabolic o d’'un mecanisme
atrofiodegeneratiu. Per manca de tiamina es consideren l'encefalopatia
de Gayet Wernicke i la sindrome de Korsakov; a un desequilibri meta-
bolic sén atribuits el delirium tremens i 'encefalopatia portocava; i a
un procés atrofic degeneratiu, l'atrofia cortical dels etilics, 'esclerosi la-
minar cortical de Morel (1939) i la mielinolisi pontina, recentment des-
crita per Apams, VICTOR i MANCALL (1959).

Bé que l'escola de Lié enclou la sindrome de M-B dins els processos
atrofico-degeneratius, molts autors la relacionen amb I'encefalopatia de
Gayet Wernicke considerant-la, per consegiient, de natura deficitaria. Ha
estat molt discutida la possible identificacié patologica d’aquestes dues
afeccions, considerades com a localitzacions anatdmiques diferents en el de-
curs d’'un mateix procés de mancanca relacionat amb la intoxicacié etilica.
Segons GIRARD i Tommasi, sembla dificil d’admetre que la sindrome M-B
i la sindrome de G-W constitueixin una mateixa malaltia, tenint en comp-
te que, per una banda, és rara la coexistéencia de M-B amb I'encefalopatia
hemorragica superior subaguda (3 vegades sobre 15, segons TOMMASI;
g vegades sobre 69, segons JEQUIER, i g vegades sobre 5, segons GRUNER)
i, d’altra banda, consideracions d’ordre histologic demostren que les lesions
del cos callés a la malaltia de M-B sén essencialment necrotiques, mentre
que les alteracions morfoldgiques de la malaltia de Wernicke es caracte-
ritzen per la confluéncia de trastorns arteriocapilars proliferatius i dege-
neratius amb hemorragies microscopiques i lesions glioneuronals proba-
blement secundaries a les precedents. Per fi, i com a tercer argument a
favor de la individualitat d’aquestes dues afeccions, cal adduir que, bé
que ambdues s’observen en alcoholics, no s’ha pogut mai apreciar una de-
generaci6 del cos callos en el curs d’encefalopaties deficitaries no etiliques.

A la llum de la nostra observacid, tenint en compte que ultra la lesid
caracteristica de la malaltia de M-B han estat trobades tamb¢ lesions en
els cossos mamilars de la mateixa indole i localitzacié que les correspo-
ments a la malaltia de G-W, abunden en el criteri de BoupiN, BARBIZET
i Brion, segons el qual poden existir estadis intermedis entre les encefalo-
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paties de G-W, que respecten el cos callés, i les generacions del cos callos
que no s'acompanyen sind d’'un minim de lesions en els cossos mamiHars.
L’electiva sensibilitat de les fibres mitjanes de la zona rostral, el cos callos
en els casos de lesions tipiques de la sindrome de M-B podrien ésser
interpretats en el sentit de la hipotesi de MINGAZzINI, que ha demostrat
que, en l'evolucié ontogenica del cos callds, aquestes fibres son les ultima-
ment mielinitzades i, per aquest motiu, les més vulnerables.

Les lesions del cos callds, aixi com les de l'encefalopatia de G-W,
poden coexistir amb l'esclerosi laminar del cortex, com es veu clarament
en la nostra observacio.
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