16

RINCON DEL SOCIO @

RINCON DEL SOCIO

Recuerda que para hacernos llegar vuestras cartas podéis hacerlo bien por e-mail o por correo
especificando siempre RINCON DEL SOCIO a las siguientes direcciones:

- Pore-mail: symfyc@svmfyc.org

- Por correo: mandatu carta en un diskete dirigido a Sociedad Valenciana de Medicina Familiary
Comunitaria. C/ Santa Cruz de laZarzan©4. Valencia 46021.

En los originales enviados a la revista hacer constar vuestro nombre, direccion y teléfono.

LA ENFERMEDAD DE CARLOSII

NAVALON RAMON E', FERRANDO LUCAS MT?
I-Residente MFYC. Hospital Lluis Alcanyis. Xativa.
2-Neuropediatra. EDEAxf (Equipo Diagndstico,
Evaluaciony Apoyo del Sindrome X Fragil). Madrid.

Carlos 1l naci6 el 6 de noviembre de 1661 en
Madrid. Era hijo de Felipe IV y de su sobrina, hija de su
hermana la emperatriz Maria, la archiduquesa Mariana
de Austria. Estos ya habian tenido cuatro hijos. La
primera fue Margarita (a quien después retratd
Velazquez en Las Meninas) en 1651. Después nacieron
dos nifias, en 1653y 1656. La primera, Maria Antonia,
vivio quince dias, mientras que la segunda no llegé al

dia de vida. El cuarto hijo de Felipe IV y Mariana de
Austria, Felipe Préspero, nacié el 20 de noviembre de
1657 y muri6 cinco dias antes de nacer Carlos I, el 1 de
noviembre de 1661. Carlos Il fue el heredero de la
corona desde su nacimiento, al haber muerto sus
hermanosy quedar solo viva la infanta Margarita.

Carlos Il era un neonato delicado, pues aunque
la Gaceta decia que se trataba de «un principe
hermosisimo de facciones, cabeza grande, pelo negroy
algo abultado de carnes», algunos dias después, el
embajador de Francia escribia en una nota a Luis XIV:
«El Principe parece bastante débil; muestra signos de
degeneracion; tiene flemones en las mejillas, la cabeza
llenade costrasy el cuello le supura.»

Conun afio de edad tenia erupciones en la piel,
supuracién bajo el oido derecho, diarreas de repeticion
y las fontanelas abiertas, que se cerraron a los tres
afios. Tuvo 28 nodrizas hasta los cuatro afios, que los
médicos de la Corte cambiaban a medida que
diagnosticaban el origen de la falta de salud del
principe en la mala calidad de la leche materna de las
diferentes ayas que se sucedieron. Hasta los cuatro
afios no fue destetado, pues el principe digeria con
dificultad solidos y los médicos no se atrevian a
eliminar la lactancia. A pesar de este tardio destete
Carlos Il era enclenque, no sabia hablar y padecia
frecuentes catarros y diarreas. También contaba con
una escasa musculatura y hasta los seis afios no pudo
andar ni tenerse practicamente en pie. Tenia una gran
cabeza, que se ha achacado a que padecia hidrocefalia.

A los seis afios, la preocupacién por su
dificultad para aprender era patente. Presentaba
dificultades para relacionarse y mostraba una conducta
caprichosa y compulsiva. Frases estereotipadas («jHay
tal maldad en el mundo.... castiguen a los
malhechores!») estan recogidas a los siete afios.
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En cuanto a la patologia infecciosa, ademas de
frecuentes catarros bronquiales, padecié el sarampion
y la varicela a los seis afios, rubéola a los 10 y viruela a
los 11. También sufri6 crisis epilépticas alo largo de su
vida que se exacerbaron al final de su vida: «Sentia a
veces unas congojas que terminaban en desmayos.
Aquellos desmayos se hicieron cada vez mas largos y
frecuentes. Alrededor de los treinta y siete afios, sus
desmayos son tan largos que duran a veces mas de dos
horasy se acomparian de unas sacudidas bruscas de los
brazos y de las piernas y de unos movimientos de los
ojosyde laboca haciaun mismo lado.»

Condicionado por su glotoneria y la mala
masticacion por su prognatismo familiar, que con la
edad se hacia méas patente, el monarca sufrié a lo largo
de su vida frecuentes diarreas, vomitos y malas
digestiones, que se trataban con purgas, sangrias y
dietas.

A los ocho afios su lectura era silabica y su
grafia insegura y vacilante. Era considerado un nifio
bondadoso, con repentinos accesos violentos, que
desembocaban en lagrimasy arrepentimiento. A los 14
afios no habia conseguido aprender latin, francés,
italiano ni catalan, lenguas todas obligadas para su
condicion de principe heredero.

Desde los 17 afios hasta su muerte, el 1 de
noviembre de 1700, a punto de cumplir los 39 afios, los
documentos siguen refiriendo su dependencia de los
demas, la facilidad con que podia ser influenciado, sus
dificultades de atencion, caprichos, apetito
exagerado, con actitud compulsiva frente a la comida,
asi como la intensificacion de sus rasgos faciales.

Carlos Il se caso el 18 de noviembre de 1679
con Maria Luisa de Orleans. Al afio todavia no se habia
consumado el matrimonio. Los médicos hablaban de
«eyaculacion precocisima». Se dice que el embajador
de Francia, a través de la lavanderia de palacio, logré
unos calzoncillos del rey para que dos médicos
determinaran si Carlos Il era estéril. Cada uno de ellos
lleg6 a una conclusion opuesta: para un facultativo era
estéril y para el otro no. La reina Maria Luisa muri6 en
1689 y el rey volvio a casarse en 1690, esta vez con
Mariana de Neoburgo, quien tampoco le dio
descendencia, a pesar de que el dato que mas habia
pesado para elegirla habia sido la fecundidad de sus
padres, los electores de Sajonia, quienes habian tenido
23 hijos.

La enfermedad terminal de Carlos Il no resulto
nada agradable. En marzo de 1698, el marqués
d'Harcourt escribe a Luis XIV: «Es tan grande su
debilidad que no puede permanecer mas de una o dos
horas fuera de la cama. [...] Cuando sube o baja de la
carroza siempre hay que ayudarle.» Y sefiala el edema

de pies, piernas, abdomen y cara y en ocasiones «hasta
la lengua, de tal forma que no puede hablar».
Probablemente fuese debido a una nefropatia
secundaria a hidronefrosis por litiasis renal, como se vio
en la autopsia. Ademéas, se sabe que presentd
hematuria en varias ocasiones.

Segun la autopsia practicada a Carlos II, «<no
tenia el cadaver ni una gota de sangre, el corazon
aparece del tamafio de un grano de pimienta; los
pulmones corroidos; los intestinos putrefactos y
gangrenados; en el rifidn tres grandes calculos, un solo
testiculo, negro como el carbon, y la cabeza llena de
agua.

DIAGNOSTICOS PROPUESTOS

Entre los diferentes diagnosticos que la
Historia de la Medicina ha hecho de las enfermedades
de Carlos Il, destaca el de Gregorio Marafion. Para
Marafion, el dltimo de los Austrias padecia
panhipopituitarismoy progeria.

Pedro Gargantilla, médico internista, en un
estudio sobre las enfermedades de los Austrias,
diagnostica a Carlos Il un raquitismo. Para ello se basa
«en su abultada cabezay en que no pudiera caminar con
normalidad hasta los 10 afios, a pesar de que el
heredero de Felipe IV tuvo una lactancia que duro casi
cuatro afios y conté con 28 nodrizas». A este
raquitismo, segun Gargantilla, se suma el padecimiento
de unsindrome de Klinefelter.

Alonso Ferndndez, ademéas de dar los
diagnoésticos de raquitismo y de sindrome de
Klinefelter, afiade el de paludismo, que contrajo alos 35
afios y que los médicos de la época ya trataban con
quina.

SINDROME X FRAGIL

Los diferentes estudios dedicados a la
psicopatologia de Carlos Il han propuesto diagndsticos
en los que o bien han primado aspectos de patologia
general o bien el interés ha estado mas centrado sobre
su condicién de discapacitado mental. Todos coinciden,
sin embargo, en su condicion de hechizado,
entendiendo por tal su melancolia y su incapacidad de
procrear, pues ambas condiciones eran consideradas en
aquellaépocacomo de causa diabdlica.

No hasido efectuado el esfuerzo de englobar su
semiologia bajo una entidad comun. Probablemente si
su falta de herederos directos no hubiese tenido como
consecuencia el cambio de dinastia, el
desmenuzamiento de la clinica que presento a lo largo
de suvida no hubiese sido tan exhaustivo.
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Los historiadores lo tratan de modo cruel,
incluidos los historiadores de la medicina,
considerando su falta de voluntad, caracter
influenciable y falta de instruccién como un defecto
personal y culpan a su madre, la reina Mariana, de
haber agravado esta disposicion con una pésima
educacidn, todo ello en el contexto de la tremenda
carga de consanguinidad que la politica de
matrimonios de la Casa de Austria mantuvo durante
generaciones. Ya se han visto los diagndsticos
propuestos. Sin embargo, la lectura de las
descripciones de las situaciones cotidianas a partir de
los textos de embajadores, miembros de la corte y
médicos de camara, nos revela una semiologia
neuroldgica que estd presente ya desde su primera
infancia y unos rasgos de conducta que en la
actualidad y bajo el prisma de la neurologia pediatrica,
intentariamos incluir dentro de un fenotipo
conductual.

Sus rasgos faciales han sido atribuidos por los
historiadores a una exageracién del prognatismo de
los Habsburgo. Ahora bien, la observacion de los
retratos efectuados a diferentes edades (SEBASTIAN
HERRERA BARNUEVO, Retrato de Carlos Il nifio, Fundacion
Lazaro Galdiano, Madrid; cLAUDIO COELLO, Carlos II,
Museu Nacional d'Art de Catalunya, Barcelona; JUAN
CARRENO DE MIRANDA, Carlos Il a los 10 afios, 1671,
Museo de Bellas Artes de Asturias, Oviedo; CLAUDIO
COELLO, El rey Carlos II, 1675-80, Museo del Prado,
Madrid; JUAN CARRENO DE MIRANDA, Carlos Il como Gran
Maestre del Tois6n de Oro, Coleccidn Harrach, Rohrau;
LUCA GIORDANO, Carlos Il a caballo, 1693, Museo del
Prado, Madrid) nos muestra la evolucién desde un nifio
en el que lo Gnico que llama la atencion es laimpresién
de macrocefalia, a un adolescente en el que ya
empieza a ser manifiesta una facies peculiar cuyos
rasgos van a intensificarse en la edad adulta.

Fiebres y hematuria fueron patologias
recurrentes en Carlos Il a lo largo de toda su vida; estos
datos junto a los derivados de su autopsia han sido los
que han guiado los diferentes diagndsticos
propuestos y los rasgos cognitivo-conductuales han
sido interpretados como mala educacién.

Es dificil aceptar que la reina Mariana,
consciente de los déficits de su hijo hasta el punto de
conseguir que se retrasase la edad a la que asumio la
corona, de las presiones para arrebatarle la misma ya
desde su primera infancia y luchadora hasta el fin de
sus dias para la continuidad dindstica en el trono de
Espafia, descuidase hasta tal punto la formacién de
quien tendria que asumir tales responsabilidades.

Una patologia genética con fenotipo fisico y
cognitivo-conductual no ha sido contemplada. La
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investigacion historico-médica de este monarca
deberia partir de la revisién de su arbol genealégico,
analizando la semiologia del resto de sus familiares. Las
posibilidades diagndsticas del Gltimo Austria, estan
lejos de haber sido agotadas.

La patologia que pudo padecer el rey Carlos Il
era un sindrome X frégil. El sindrome X fragil fue
descrito por primera vez en 1943 por Martin y Bell.
Posee unas caracteristicas clinicas definidas por un
fenotipo fisico y un fenotipo conductual, a los que se
asocian otras manifestaciones organicas. Producido por
la mutacion de un gen del cromosoma X, es la causa mas
frecuente de retraso mental hereditario. Las
manifestaciones clinicas mas graves del sindrome son
retraso mental y espectro autista, pero son numerosos
los trastornos neuropsicol6gicos que van a formar parte
del fenotipo cognitivo-conductual de los afectados, asi
como multiples las manifestaciones clinicas que van a
presentar.

De la observacion de los diferentes retratos de
Carlos II, se percibe de inmediato una facies
caracteristica rapidamente identificable. Estos rasgos
faciales son especialmente claros en el cuadro citado de
Claudio Coello que se encuentra en el Museo del Prado.
Pero ademas, de la descripcion del cuadro clinico de
este sindrome que seguidamente se hace, se desprende
que muchas de las caracteristicas clinicas se
encontraban presentes en Carlos Il. En un intento de
recalcarlas y para clarificar mas la lectura, se destacan
en negrita las que han aparecido en las descripciones de
los informes médicos que se hicieron en la época.

La manifestacion méas grave del sindrome X
fragil es el retraso mental, pero son numerosos los
sistemas implicados y, por tanto, mdultiple la
sintomatologia clinica. El fenotipo fisico incluye cara
alargada, mentdn y orejas prominentes y macrocefalia.
También se describe frente prominente, fisuras
parpebrales estrechas, epicanto, estrabismo, paladar
ojival, maloclusion dental y pliegue palmar Unico, asi
como piel fina y suave. Como alteraciones
otorrinolaringoldgicas son caracteristicas las otitis
medias de repeticion y los catarros frecuentes, y entre
las oftalmoldgicas, miopiay astigmatismo.

La laxitud e hiperextensibilidad articular, los
pies planos-valgos y la hipotonia son manifestaciones
frecuentes que suelen derivar en problemas
ortopédicos. Entre los trastornos cardiacos destaca la
dilatacion aortica y el prolapso de la valvula mitral.
Aparecen frecuentes alteraciones endocrinolégicas, por
disfuncién del hipotdlamo y la hipd6fisis, como
aceleracion de peso y talla, obesidad e hiperfagia.

Las manifestaciones neurol6gicas son
maltiples, pero hay diferentes grados de penetranciaen
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funcion del estado de la mutacion. El retraso mental
es, con el autismo, la manifestacion més dramética del
sindrome. Lo presentan todos los varones y el 70% de
las mujeres con la mutacién completa. Pero también se
han descrito otros trastornos neuropsicolégicos,
como rendimientos bajos en célculo, lectura vy
escritura, ansiedad social, inestabilidad emocional,
atrofia cerebelosa, temblor y trastornos de la
memoria.

Los dos signos clinicos més precoces son el
retraso en la adquisicion de la marcha y del lenguaje.
Los trastornos del lenguaje afectan a todos sus
componentes (fonologia, sintaxis, semantica
pragmatica y aspectos comprensivos). Suele ser un
lenguaje repetitivo, perseverante, tangencial, con
verborrea y en el que no se respetan los turnos de
conversacion. Ademéas presentan dificultad para
elaborar relatos complejos. Se han descrito
alteraciones en la actividad eléctrica cerebral en nifios
con sindrome X fragil, y una mayor tendencia a
padecer crisis. Estas son de semiologia parcial simple,
parcial compleja y generalizada, con evolucion
semejante a la de una epilepsia benigna. También
aparecen trazados electroencefalograficos
epileptiformes sin crisis clinicas. Entre los trastornos
del suefio se ha descrito el insomnio y el ronquido, por
hipotonia de la musculatura bucofaringea.

Los trastornos de la integracion sensorial

conllevan una incorrecta informacién a partir de los
sentidos y una mala interpretacion de ésta; los
estimulos sensoriales y las manifestaciones afectivas,
pueden percibirse con una intensidad que los hace
desagradables, e interpretarse como una agresion, lo
que estaria en la base del fenotipo conductual. Este se
encuentra definido por los siguientes hallazgos:
problemas de atencién, aleteo de manos,
hiperactividad, conducta caprichosa y compulsiva,
sentimiento de agobio frente a la multitud, cambios de
estado de &nimo inmotivados, timidez, agobio frente a
ruidos, ansiedad social, pobre interaccion, tozudez,
estereotipias de mordedura de manos, obsesiones,
mutismo, pobre contacto visual y uso de frases
estereotipadas.
Entre los trastornos de la conducta, hay una baja
autoestima, con timidez extrema, perseverancia en la
apreciacion de los problemas, reacciones emocionales
desmesuradas ante problemas, dificultad de relacién
conelentornoy conductade evitacion.

BIBLIOGRAFIA

1. CONTRERAS J. Carlos Il el Hechizado.
Ediciones Temas de Hoy, Madrid, 2003.

2. FERRANDO LUCAS MT, BANUS GOMEZ P,
LOPEZ PEREZ G. Aspectos cognitivos y del
lenguaje en nifios con sindrome X fragil. Rev
Neurol 2003; 36 (Supl 1): S137-S142.

3. GARGANTILLAP. Enfermedades de los reyes de
Espafa. Los Austrias: de la locura de Juana a la
impotencia de Carlos Il el Hechizado. La Esfera de
los Libros, Madrid, 2005.

4. HAGERMAN R. Fragile X Sindrome. Molecular
and clinical insights and treatment issues. West J
Med 1997 Feb; 166: 129-137.

5. LOPEZ ALONSO A. Carlos I, el hechizado.
Ediciones Irreverentes, Madrid, 2003.

6. MARTIN JP, BELL J. A pedigree of mental defect
showing sex linkage. J Neurol Psychiatry 1943; 6:
154-157.

7. OBRIEN G. Behavioural phenotypes. J R Soc
Med 2000; 93: 618-620.

Revista Valenciana de Medicina de Familia, N°© 22 19



