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INTRODUCCION

Juan Carrefio de Miranda, pintor espanol, fue
uno de los mejores representantes de la pintu-
ra barroca del siglo XVII. Autor de una prolifica
produccién de pintura sobre lienzo, se especiali-
z0 en escenas de caracter religioso y en retratos
de personajes pertenecientes por lo general al
medio cortesano. En 1669 fue nombrado pintor
del rey, y desde entonces hasta su muerte de-
dico gran parte de sus esfuerzos a la represen-
tacion de la familia real y de algunos miembros
de la corte. El Museo del Prado posee una bue-
na representacion de su obra. Actualmente hay
treinta y seis piezas catalogadas como suyas,
entre ellas, los lienzos “La monstrua desnuda” y
“La monstrua vestida” (P02800 y P00646). Fe-
chados hacia 1680."

La nifia que aparece en los lienzos se llamaba
Eugenia Martinez Vallejo, quien naci6é en Barce-
na (Burgos) en 1674. Segun la historia, la nifia
nacio justo cuando el cura estaba diciendo misa,
lo cual fue considerado un presagio de que la
recién nacida iba a ser afortunada; sin embar-
go, no fue asi. Se decia que la “pequena Eu-
genia parecia tener doce afios cuando aun no
habia cumplido uno, y pesaba unos veinticinco
kilos, que se convertirian en cerca de setenta y
cinco kilos cuando contaba con seis afios”.? Su
deformidad fisica la hizo objeto de curiosidad y
atraccion.
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En aquellos tiempos existia un gusto por las ra-
rezas naturales lo cual fue heredado del siglo
XVI y continué hasta el siglo XVIII, donde era
comun que bufones, enanos, monstruos, y di-
ferentes rarezas humanas fueran considerados
como personajes de entretenimiento y vivieran
en el palacio con el propdsito de divertir a reyes
e infantes.?3

Dichas proporciones extraordinarias llevaron a
la pequefa Eugenia a la corte en 1680 para ser
presentada ante el rey Fernando e ingresara en
la particular cohorte de los llamados “gente de
placer de palacio”, o las “sabandijas palacie-
gas”.® Sus caracteristicas causaron admiracion
a su llegada, donde fue apodada la monstrua,
exhibida, y también pintada por artistas de la
época, formando parte de las obras mas cienti-
ficas de los gabinetes de rarezas y curiosidades
del siglo XVIII.2

En el mismo afio 1680, Juan Cabezas, cronis-
ta de la época, publicé en Madrid la “Relacién
verdadera en la que da noticia de los prodigios
de la naturaleza que ha llegado a esta corte, en un
nifia gigante llamada Eugenia Martinez de la villa
de Barcena, del arzobispado de Burgos”. Obra que
fue ilustrada con una xilografia (Figura 1), que la
representaba completamente desnuda para mos-
trar mejor su grado de deformidad y que se reedi-
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té en Valencia y Sevilla vendiéndose, al parecer,
miles de copias.®? En dicha obra se describia que
“Eugenia era blanca y no muy desapacible de ros-
tro, aunque lo tiene de mucha grandeza. La cabe-
za, rostro y cuello y demas facciones suyas son
del tamano de dos cabezas de hombre, su vientre
es tan descomunal como el de la mujer mayor del
mundo a punto de parir. Los muslos son en tan
gran manera gruesos y poblados de carnes que se
confunden y hacen imperceptible a la vista su na-
turaleza vergonzosa. Las piernas son poco menos
que el muslo de un hombre, tan llenas de roscas
ellas y los muslos que caen unos sobre otros, con
pasmosa monstruosidad y aunque los pies son
a proporcién del edificio de carne que sustentan,
pues son casi como los de un hombre, sin embar-
go, se mueve y anda con trabajo, por lo desmesu-
rado de la grandeza de su cuerpo.”

Se dice que Carrefio en su intento por infundir algo
de dignidad a la deforme figura de Eugenia suavi-
z0 su imagen, por lo que perdid mucho de su as-
pecto anormal. De ahi que, no se puede asegurar,

RELACION
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Figura 1. Imprenta de Viuda de Benito Macé. Valencia, 1680, anverso y reverso del folio 1, 282 x 190 mm
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pero se piensa que Eugenia podria estar afectada
del sindrome de Prader-Willi (SPW), una condi-
cion poco frecuente; derivada de alteraciones en
el genoma humano, que afecta el neurodesarrollo
y suele ser la causa mas frecuente de obesidad
de origen genético.’* Siendo esta probablemente
la primera representacion de esta enfermedad ge-
nética en la historia.*

Dicho desorden genético se traduce en una am-
plia gama de manifestaciones clinicas de seve-
ridad variable, derivadas de la desregulacién
hipotalamica que compromete la salud, sociali-
zacion y calidad de vida de quienes la padecen.
Existe afectacion en la regulacion de las funcio-
nes vitales incluyendo la saciedad, el hambre,
el ciclo circadiano o las conductas agresivas
de los nucleos hipotalamicos; también existe
un déficit cognitivo caracterizado por una baja
inteligencia emocional y un comportamiento im-
pulsivo e irascible que se va acentuando con la
edad, haciéndose mas frecuente conforme pasa
el tiempo, ademas de otros aspectos.®
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Figura 2. La Monstrua_desnuda (Eugenia Martinez Vallejo) de Juan
Carreino de Miranda, Oleo sobre lienzo, Museo del Prado, Madrid.
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DEescRIPCION CLINICA

Los rasgos faciales de los nifios afectados
por este sindrome son muy caracteristicos:
presentan ojos almendrados, estrabismo,
frente estrecha, labio superior delgado y boca
girada hacia abajo, manos y pies pequefos
y una estatura muy baja asociada trastornos
endocrinos; por lo que, no era la talla sino el
volumen lo que despertaba admiracién hacia
Eugenia.’ En los primeros afios de vida estos
pacientes cursan con hipotonia grave y poco
desarrollo muscular, a la cual se suma la obe-
sidad que hacia el final de la etapa prescolar
se agrava con la hiperfagia, que se caracte-
riza por ausencia de saciedad, siendo inca-
paces de controlar su apetito incrementando
la masa grasa.>® Por otro lado, la obesidad
extrema que padecen representa un riesgo
para la presencia de enfermedades cronico
degenerativas, lo que hace mas complejo el
cuadro clinico.

Al analizar las caracteristicas morfolégicas
de Eugenia, en ambos retratos, se obser-
va en la nifia facies dimorficas, una mirada
un tanto estrabica, un aspecto de enfado o
poca empatia y una obesidad modrbida; los
rasgos diferenciales son mas evidentes en el
retrato que la muestra desnuda (Figura 2).53
En el retrato de la nifia vestida (Figura 3), se
muestra sosteniendo unas manzanas, lo que
da testimonio de la ansiedad por la comida
que sienten compulsivamente los enfermos
de SPW, y que seguramente Eugenia no po-
dia controlar durante las largas sesiones de
posado.?

También, se reporta que, Eugenia tenia di-
ficultades para caminar, quiza debido a la
hipotonia muscular y a la obesidad mérbida
gue padecia; a pesar de ello era muy solici-
tada por las damas de la corte para que pa-
sease junto a ellas con la esperanza, segun

decian, de que su belleza quedaria patente al tener a su lado a “la monstrua” cuya silueta patoldgica
realzaba la estrechez de talle y la figura estilizada de nobles y cortesanas.?

La hipotonia y funcién neurolégica anormal estan presentes desde la etapa prenatal y suelen mani-
festarse como disminucién del movimiento y posicion fetal anormal en el parto. Al nacer, hay disminu-
cién del movimiento, letargia y disminucion de la excitacién espontanea, llanto débil y reflejos pobres,
incluyendo una mala succién que conduce a dificultades de alimentacion temprana y un lento aumento
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de peso. Existe la necesidad de alimen-
tacion asistida a través de sonda con
tiempos de alimentacion aumentados.
La hipotonia, ya sea leve o moderada,
esta persiste durante toda la vida.’

Aungue no se le aprecian otros es-
tigmas tipicos como estrias abdomi-
nales, telangiectasias y la chepa del
bufalo detras del cuello, un cojin gra-
so entre los hombros,® se piensa que,
muy seguramente estaba presente
en Eugenia, y que, si tuviéramos una
vista lateral de su figura, podria apre-
ciarse este signo caracteristico.”

Existen problemas de aprendizaje,
del habla y de desarrollo del lengua-
je; que se agravan aun mas por los
problemas psicologicos y de compor-
tamiento. En cuanto a su comporta-
miento, los nifios con SPW son descri-
tos como alegres y bonachones en su
primera infancia, pero posteriormente
cambia su comportamiento a perso-
nas testarudas, astutas, manipulado-
ras, irritables, de humor labil, coléricas,
tendientes a explosiones temperamen-
tales y ataques de rabia que pueden
incluir agresividad hacia si mismos y
los demas, perseverantes, centrados
en si mismos y exigentes. La mentira
y el hurto también son frecuentes junto
con enfermedad obsesiva compulsiva,
episodios psicoéticos y trastornos del es-
pectro autista.?

Por otro lado, en ambos sexos, se
presenta hipogonadismo que se ma-
nifiesta como hipoplasia genital, de-
sarrollo puberal tardio e incompleto e
infertilidad en la gran mayoria. En los
hombres, el pene puede ser peque-
o, con un escroto hipoplasico, mas
rugoso y poco pigmentado, un 80-90% presentan criptorquidia unilateral o bilateral. En las mujeres,
los labios y el clitoris son generalmente hipoplasicos. También hay hipogonadotropismo con dismi-
nucion de testosterona o estrogeno y disminuciéon de las hormonas foliculo estimulante y luteinizante
en ambos sexos.®

Figura 3. La Monstrya vestida (Eugenia Martinez Vallejo) de Juan Car-
refo de Miranda, Oleo sobre lienzo. Museo del Prado, Madrid.

La obesidad es la principal causa de morbilidad y mortalidad entre los pacientes con SPW, existen
problemas de apnea en el suefio y se necesita a menudo un respirador; también es frecuente la hiper-
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tension arterial, diabetes mellitus e insuficiencia
cardiaca, falleciendo prematuramente. Eugenia
murié a los 25 anos.®

DiagN6sTICO

El diagnéstico de SPW se basa en criterios clini-
cos y el diagnodstico definitivo puede confirmar-
se mediante analisis genético (secuenciacion
genética).® Lo importante es realizar un diag-
nostico precoz en el ambito hospitalario y en
las consultas en los centros de primer nivel de
atencion, con la finalidad de instaurar de ma-
nera oportuna un tratamiento multidisciplinario,
donde se trabaje una adecuada estimulacion,
fisioterapia y correcto aporte nutricional en los
niflos con trastorno importante de succion.”

TRATAMIENTO

El SPW no tiene cura. El tratamiento esta diri-
gido a paliar las condiciones del sindrome con
tratamiento para mejorar el tono muscular, el
aprendizaje escolar, medidas dietéticas, trata-
miento farmacoldgico como hormona del creci-
miento para impulsar la talla y masa muscular e
incluso abordaje quirurgico.®
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