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Introduccién. La corteza frontal y el
tdlamo son dos de las estructuras
mas frecuentemente afectadas tras
sufrir un traumatismo craneoencefa-
lico (TCE). Caracteristicamente, am-
bas regiones estan muy interconecta-
das y participan de forma activa en
tareas cognitivas, conductuales y mo-
toras. Objetivo. Estudiar la correla-
cién entre el metabolismo frontal y
taldmico en una muestra de pacien-
tes con TCE grave en diferentes esta-
dos neuroldgicos. Sujetos y métodos.
Se estudiaron 49 pacientes que ha-
bian sufrido un TCE, y diez sujetos
control, a través de un estudio con
PET usando 18F-FDG como trazador.
Los pacientes se dividieron en los si-
guientes tres grupos de acuerdo con su
nivel cognitivo y de conciencia: grupo
EVYEMC (n = 17) —pacientes en estado
vegetativo o estado de minima con-
ciencia—, grupo APT (n = 12) —pacien-
tes en estado de amnesia postrauma-
tica— y grupo fuera-APT (n = 20) —pa-
cientes que han salido de amnesia

postraumatica—. Se utilizé el progra-
ma SPM5 para el preprocesado espa-
cial y el analisis para determinar
cuantitativamente las diferencias me-
tabdlicas entre pacientes y controles.
Las imagenes FDG-PET se normaliza-
ron espacialmente a una plantilla es-
tandar y se generaron dos mascaras
alrededor del talamo y los I6bulos
frontales (orbitofrontal, dorsolateral
y frontomedial). Los grupos se para-
metrizaron con un one sample T-test,
obteniendo valores de intensidad es-
timada por cada sujeto en ambas re-
giones para su posterior correlacion.
Resultados. Ambos metabolismos (ta-
ldmico y frontal) se han relacionado
con el estado neuroldgico de nuestros
pacientes, siendo los pacientes en un
estado mas grave los que muestran
un hipometabolismo mas acusado.
También se ha encontrado una corre-
lacién significativa entre ambos me-
tabolismos en todos los grupos de
pacientes (grupo fuera-APT: 0,72;
grupo APT; 0,77, y grupo EVYEMC,
0,64). En el grupo control obtuvimos
una correlacién mas baja (0,32). Con-
clusién. El andlisis basado en voxel
sugiere una conectividad funcional
entre la corteza frontal y el tdlamo,
con metabolismo decreciente en am-
bas areas, dependiendo del estado
neuroldgico. La gran diferencia en los
valores de correlacién obtenidos en-
tre pacientes y controles puede rela-
cionarse con la pérdida de informa-
cién debida a lesiones focales o difu-
sas producidas tras un TCE, pudiendo
reducir la funcionalidad global del sis-
tema.
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2.

Esclerosis multiple agresiva
con patrén de imagen de
afectacion difusa

E. Guillamén, N. Martin, F. Coret, M.

Simd, M.J. Magraner, F. Gascdn, L. Luca,
B. Casanova

Hospital Clinico Universitario de Valencia.
Hospital Universitario La Fe. Valencia.

Introduccion. La esclerosis mdltiple
(EM) se caracteriza por una gran he-
terogeneidad en la evolucién clinica
y el patrén radiolégico. Objetivo. Des-
cribir cuatro pacientes con EM de
evolucién agresiva y mala respuesta
al tratamiento, asociado a un patrén
de afectacién lesional difuso extenso
cerebromedular en RM. Casos clini-
cos. Caso 1: varén de 23 afios, con
cuadro progresivo de paretoataxia y
trastorno de esfinteres de cuatro afios
de evolucién, con discapacidad gra-
ve. EDSS de 6,0. Bandas oligoclona-
les de 1gG presentes en el LCR. RM en
secuencias FLAIR y T,: hiperintensi-
dad difusa encefélica y médula cervi-
cal sin captacién de contraste. Pobre
respuesta a pulsos de metilpredniso-
lona intravenosa, plasmaféresis y ci-
clofosfamida. Caso 2: varén de 35
afos, con 17 afios de evolucién. Bro-
tes con afectacién de tronco-cerebe-
lo y medular con secuelas graves.
EDSS de 6,5. Bandas oligoclonales
de IgG e IgM (patrén ‘mas que’). RM
en secuencias FLAIR y T, lesiones hi-
perintensas difusas en la sustancia
blanca periventricular y medular sin
captacion de contraste. Escasa mejo-
ria tras tratamiento con pulsos de
metilprednisolona intravenosa aza-

tioprina, interferén, mitoxantrona, tras-
plante de médula dsea y plasmaféresis.
Caso 3: mujer de 23 afios, con un
afio de evolucién. Cuadro insidioso
de inestabilidad de la marcha y sin-
drome pancerebeloso. EDSS de 5,0.
Bandas oligoclonales de 1gG (patrén
‘maés que’), bandas IgM en el LCR.
RM en secuencias FLAIR y T: extensa
hiperintensidad difusa de sustancia
blanca cerebral y medular, sin capta-
cién. Pobre respuesta a pulsos de me-
tilprednisolona intravenosa, inmuno-
globulinas, ciclofosfamida y plasma-
féresis. Caso 4: varén de 25 afios, con
dos afios de evolucién. Cuadro pro-
gresivo de paraparesia y ataxia de la
marcha. Bandas oligoclonales de IgG
en el LCR, e IgM (patrén ‘mas que’).
RM en secuencias FLAIR y T, hiperin-
tensidad parcheada difusa encefdlica
y medular. Sin mejoria con pulsos de
metilprednisolona intravenosa, in-
munoglobulinas intravenosas y ciclo-
fosfamida. Conclusiones. Nuestros pa-
cientes se caracterizan por una evolu-
cion clinica agresiva de la enferme-
dad, con discapacidad grave y escasa
o nula respuesta al tratamiento in-
munosupresor, ademas de un perfil
del LCR con bandas 1gG e IgM (pa-
trén ‘mds que’) y lesiones difusas ce-
rebromedulares, de aspecto sucio y
extensas, sin captacién y que no se
modifican con el tratamiento. Este
patrén de imagen se ha descrito en
casos de EM pedidtrica, pero no en
adultos. Las caracteristicas homogé-
neas clinicorradioldgicas y los hallaz-
gos en el LCR sugieren la existencia
de mecanismos fisiopatogénicos co-
munes dentro de la heterogeneidad
de la enfermedad.
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3.

Revision de una serie
de pacientes epilépticos.
Perfil clinico y terapéutico
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J. Parra, A. Castillo, J. Lépez-Trigo,

J. Escudero, A. Santacruz, E. Gargallo,
J. Domingo, J. Mascarell, A. Cervelld,
A. Romero, J. Juni, V. Lluch

Servicio de Neurologia. Consorcio
Hospital General Universitario de
Valencia. Fundacién Investigacion
Hospital General Universitario de Valencia.

Introduccion. Los estudios epidemio-
I6gicos en epilepsia son heterogéneos
por la dificultad y variedad en la clasi-
ficacion de ésta. Los mdltiples trata-
mientos disponibles plantean debates:
¢monoterapia o politerapia?, ;antiepi-
|épticos clasicos o nuevos? Objetivo.
Establecer las caracteristicas clinicas y
terapéuticas de la poblacién epilépti-
ca controlada en el Servicio de Neuro-
logia del Hospital General de Valencia
en un estudio de comorbilidad de ce-
falea y epilepsia. Pacientes y méto-
dos. Estudio descriptivo transversal.
Se recogen las siguientes variables:
edad y sexo, clasificacion clinica del
sindrome epiléptico (parcial, genera-
lizada, no clasificada), clasificacion
etioldgica (idiopatica, criptogénica,
secundaria), frecuencia de crisis y tra-
tamiento antiepiléptico. Muestreo sim-
ple consecutivo de pacientes con diag-
néstico de epilepsia. La recogida de
datos se realiza en las consultas-hos-
pitalizacién del Servicio de Neurologia
del Hospital General de Valencia por
medio de una entrevista con el pa-
ciente. Resultados. Muestra de 229
pacientes (114 mujeres y 115 hom-
bres), con una edad media de 46,02
afios (rango: 14-92 afios). Grupos se-
gun edad: 14-25 afios, n = 37; 25-65
afos, n =150; > 65 afos, n = 42. Dis-
tribucién segun clasificacion clinica:
epilepsia parcial, n = 148 (64,63%);
generalizada, n = 62 (27,07%); no
clasificada, n = 19 (8,3%). Clasifica-
cién etioldgica: epilepsia idiopatica, n
= 58 (25,33%); criptogénica, n = 50
(21,83%); secundaria, n=121(52,84%).
Cefalea presente en 128 pacientes
(55,9%). Frecuencia de crisis en pa-
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cientes con seguimiento mayor a un
afio (n =184): diaria, n =10 (5,43%);
semanal, n = 15 (8,15%); mensual,
n =22 (11,96%); semestral, n = 28
(15,22%); anual, n = 31 (16,85%); li-
bre de crisis, n = 68 (36,96%); crisis
Unica, n = 2 (1,09%); sin datos, n =8
(4,35%). Tratamientos en todos los
pacientes: levetiracetam (LEV), n=113;
acido valproico, n = 54; lamotrigina,
n = 30; carbamacepina, n = 27; ox-
carbacepina, n = 20; topiramato, n =
19; fenobarbital, n = 13; zonisamida,
n =7, fenitoina, n = 6; clobazam, n =
5, clonacepam, n = 5; gabapentina,
n = 5; pregabalina, n = 4; lacosami-
da, n = 3; rufinamida, n = 2; tiagabi-
na, n = 1; etosuximida, n = 1. Pacien-
tes sin tratamiento, n = 5 (2,18%);
monoterapia, n =155 (67,68%); bite-
rapia, n = 48 (20,96%); politerapia,
n = 21 (9,17%). Tratamientos en pa-
cientes de nuevo diagndstico (n = 33):
LEV, n = 28; oxcarbacepina, n = 2; to-
piramato, n =1; zonisamida, n = 1; sin
tratamiento, n = 1. Conclusiones. Pre-
dominan epilepsias en edades me-
dias de la vida, epilepsias parciales
(64,63%) y secundarias (52,84%). La
muestra corresponde a una poblacién
epiléptica del dmbito hospitalario, es-
tan infrarrepresentadas las epilepsias
idiopdticas y las epilepsias en ancia-
nos controladas. Un tercio de los pa-
cientes con seguimiento mayor a un
afio permanece libre de crisis. El LEV
es el farmaco antiepiléptico mas utili-
zado, la mitad de los pacientes siguen
tratamiento con LEV en monoterapia
o terapia combinada. Pacientes con
nuevo diagndstico inician LEV hasta
en un 84,86% del total. En el ambito
estudiado se realiza monoterapia con
nuevos farmacos antiepilépticos, en-
tre los cuales destaca el LEV.

4,

Sintomas autonémicos

en epilepsia

L. Luca, V.E. Villanueva Haba, J. Palau
Bargues, M. Garcia, J. Dominguez

Hospital Clinico Universitario de Valencia.
Hospital Universitario La Fe.

Introduccion. Los sintomas autonémi-
cos durante las crisis epilépticas ocu-
rren como sintoma acompafiante o

pueden ser la manifestacién principal
de la crisis. No representan simples
reacciones a las manifestaciones mo-
toras de la crisis, sino que son media-
dos por la activaciéon de los centros
autondémicos, que incluyen la insula y
la corteza prefrontal medial, la amig-
dala, la region predptica y el hipotala-
mo, la sustancia gris mesencefdlica
periacueductal, el ndcleo del tracto
solitario y la zona reticulada interme-
dia de la médula. Debido a la repre-
sentacion hemisférica de los centros
autondémicos, pueden aportar infor-
macion valiosa sobre la localizacién o
la lateralizacién de la zona del inicio
de la crisis. Objetivo. Describir los sin-
tomas autondmicos durante las crisis
epilépticas y corroborarlos con los cam-
bios electroencefalograficos en pacien-
tes estudiados con monitorizacién vi-
deoelectroencefalografica prolonga-
da. Pacientes y métodos. Se revisa-
ron los datos clinicos obtenidos de las
crisis de pacientes monitorizados en
la Unidad de Epilepsia del Hospital La
Fe entre el 1de enero de 2006 y el 30
de diciembre de 2009. Se buscaron
los siguientes sintomas: beber agua,
manifestaciones respiratorias, sensa-
cidn epigastrica, postictal nosewiping,
tos postictal, vémito ictal, esputo pos-
tictal, manifestaciones cutaneas y au-
tomatismos sexuales/genitales. Resul-
tados. Se revisaron 145 pacientes con
los siguientes diagndsticos: epilepsia
del I6bulo temporal, 53,10% (77 pa-
cientes); epilepsia extratemporal/re-
gistros no localizadores, 33,10% (48
pacientes); crisis no epilépticas, 7,58%
(11 pacientes), y registros normales,
6,20% (sin crisis durante el registro).
Los sintomas autondmicos se encon-
traron sobre todo en pacientes con
epilepsia del [6bulo temporal; el sin-
toma mas frecuente fue la sensacién
epigastrica (en 54 pacientes, de cua-
les sélo cinco tenfan un inicio extra-
temporal de las crisis). Los otros sinto-
mas estudiados se vieron sélo en pa-
cientes con crisis del I6bulo temporal
derechas o izquierdas (beber agua en
dos pacientes con crisis parciales com-
plejas temporales derechas, postictal
nosewiping en 27 pacientes, tos pos-
tictal en siete pacientes, vémito ictal
en tres pacientes, esputo ictal en cua-
tro pacientes y automatismos sexua-
les en dos pacientes). Conclusién. Los

sintomas autonémicos se asocian fre-
cuentemente con las crisis del [6bulo
temporal, aunque también pueden
aparecer en las crisis con inicio extra-
temporal y propagaciéon temporal
posterior. Son manifestaciones clini-
cas sutiles que en ocasiones pueden
dar informacién sobre la localizacion
del inicio de la crisis, por lo cual es im-
portante un analisis semioldégico de-
tallado y una correcta interpretacion.

5.

Descripcién de una serie

de 17 pacientes con
leucoencefalopatia multifocal
progresiva. Revision de los
tratamientos actuales a
propdsito de un caso

N. Martin?, M.J. Magraner?, F. Coret®,
E. Guillamén®, R. Sivera®, B. Casanova®

Hospital Universitario La Fe. ® Hospital
Clinico Universitario de Valencia.

Introduccién. La leucoencefalopatia
multifocal progresiva (LMP) es una
enfermedad desmielinizante del siste-
ma nervioso central secundaria a la
reactivacion del virus JC, que aparece
sobre todo en pacientes inmunode-
primidos; presenta una mortalidad
alta y no existe un tratamiento efecti-
vo. Objetivos. Revisar los casos diag-
nosticados de LMP en nuestro hospi-
tal desde 1990 hasta la actualidad,
describir las diferentes opciones tera-
péuticas disponibles en la actualidad
en la LMP y presentar el caso de un
paciente con LMP con buena respues-
tainicial a un tratamiento de reconsti-
tucién inmune con interleucina-2. Pa-
cientes y métodos. Descripcion retros-
pectiva de una serie de 17 paciente
con LMP en la que se analizan mani-
festaciones clinicas, tratamiento y su-
pervivencia. Se describe el caso de un
paciente de 48 afios con infeccién por
VIH y neuromielitis dptica, diagnosti-
cado de LMP con clinica de debilidad
en el brazo derecho, que ingresa un
afio después por empeoramiento de
la paresia en el miembro superior de-
recho y estado de crisis parciales sim-
ples. Resultados. Las manifestaciones
clinicas mas frecuentes fueron la afec-
tacién motora y cerebelosa. El 40%
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de los pacientes fueron tratados con
antirretrovirales, el 18% con citarabi-
nay el 12% con cidofovir, con escasa
mejoria. La media de supervivencia
fue de 7 meses. En el caso del pacien-
te que se expone, se mantiene la te-
rapia HAART y se inicia tratamiento
con interleucina-2 y posteriormente
con mefloquina. Se produce una esta-
bilidad clinica y una leve mejoria ra-
dioldgica de las lesiones, quedando
pendiente de la evolucién a largo pla-
z0. Conclusion. La LMP constituye una
enfermedad progresiva, de mal pro-
néstico a corto y largo plazo. Actual-
mente no se dispone de un trata-
miento especifico para la LMP, si bien
se recomienda la terapia HAART en
los pacientes con infeccidon por VIH.
Los ensayos con citarabina, cidofoviry
topotecan no han mostrados claros
beneficios, por lo que en virtud de los
Gltimos trabajos publicados, en casos
seleccionados puede estar indicado el
ensayo terapéutico con mirtazapina,
mefloquina o interleucina-2.

6.

Aplicacion de la terapia
psicomotriz en un grupo
de adultos con dafio
cerebral adquirido

M. Menchén Bofill, E. Sdnchez Durdn

Centro de Dafio Cerebral Sobrevenido
Casaverde.

Introduccion. La terapia psicomotriz
es una herramienta de tratamiento
que se basa en una vision global de la
persona, integrando aspectos senso-
riomotores, cognitivoperceptivos, emo-
cionales y sociales, y que puede aplicar-
se a cualquier edad y en numerosas
patologias. Mostramos la experiencia
de la aplicacién de la terapia psico-
motriz en un grupo de adultos con da-
fio cerebral adquirido. Objetivos. Los
objetivos de la sesiones de terapia psi-
comotriz dependeran del tipo de se-
sién que se realice. En la sesion que
se presenta son la integracion del la-
do afectado, la mejora del equilibrio
estatico, dindmico y posmovimiento
en sedestacion y bipedestacion, la
mejora del patrén de marcha, la coor-
dinacién oculomanual, la mejora de
la sensibilidad tactil, el reconocimien-

to de las partes del cuerpo y su locali-
zacion, el aumento de la interaccién
social, la toma de conciencia de uno
mismo y la toma de conciencia del
otro. Pacientes y métodos. Las sesio-
nes tienen una frecuencia semanal y
se realizan en la sala de fisioterapia.
Cada sesion se estructura en tres par-
tes: inicio, ntcleo y vuelta a la calma.
Las sesiones se llevan acabo por dos
terapeutas (un fisioterapeuta y una
terapeuta ocupacional) que van dan-
do instrucciones en cada parte de la
sesion y proponiendo actividades. La
sesion se realizd con 10 pacientes, dos
mujeres y ocho hombres, siete con
diagndstico de ictus y tres con trau-
matismo craneoencefalico, de edades
comprendidas entre 40 y los 55 afios.
Resultados. Tras la aplicacién de esta
técnica durante diferentes sesiones se
han observado cambios en los partici-
pantes, como mayor aceptacion y
conciencia del miembro afectado, ma-
yor integracién del miembro afectado
en las actividades de la vida diaria,
mejora de la coordinacién, mejora del
equilibrio en sedestacion y bipedesta-
cién, mayor motivacién para partici-
par en sesiones de terapia, aumento
de la capacidad atencional, aumento
de la cantidad y calidad de interaccio-
nes sociales y mejora de la relacion te-
rapeuta-paciente. Conclusiones. Des-
de nuestra experiencia en la aplica-
cién de la terapia psicomotriz grupal
como técnica complementaria en el
tratamiento de adultos con dafio cere-
bral adquirido, podemos concluir que
dicha técnica proporciona numerosos
beneficios tanto fisicos como cogniti-
vos y psicosociales, por lo que conside-
ramos que podria formar parte del
programa de tratamiento de una per-
sona con dafio cerebral adquirido.

7.

Variabilidad clinica en el
sindrome de Guillain-Barré:
descripcion de cuatro casos

F.J. Domingo Monge, J. Parra Martinez,
E. Gargallo Rico, M.E. Carcelén Gadea,

J. Mascarell Estrada, J. Lominchar
Espada, J. Sancho Rieger

Consorcio Hospital General Universitario
de Valencia.
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Introduccion. El sindrome de Guillain-
Barré (SGB), definido como una poli-
rradiculopatia autoinmune, constitu-
ye una serie de sindromes de amplia
variabilidad clinica. Desde la presen-
tacidn cldsica consistente en paralisis
ascendente flacida y arreflexia, se han
descrito gran variedad de formas con
diferente grado de afectacién y evolu-
cion. Objetivo. Describir cuatro casos
clinicos que no se ajustan al patrén
clasico de SGB, ingresados en el Servi-
cio de Neurologia del Hospital Gene-
ral Universitario de Valencia. Casos
clinicos. Caso 1: varén de 57 afios
que, tras una infeccién de las vias res-
piratorias altas, presentd de forma
progresiva, a lo largo de cuatro sema-
nas, paresia facial bilateral leve, tetra-
paresia 4/5, arreflexia, ataxia troncu-
lar grave e hipoestesia en pies, con
motilidad ocular conservada. La infec-
cién inicial fue por Coxiella burnetti.
Caso 2: varén de 79 afios que, tras
una gastroenteritis aguda tres sema-
nas antes, presentd paralisis del Ill par
craneal derecho, ataxia troncular y
arreflexia, con progresién a oftalmo-
plejia del ojo derecho 24 horas des-
pués. Caso 3: varén de 48 afos, in-
gresado para intervencién de fractura
de tibia y peroné; dos semanas antes
sufrié infeccion de las vias respirato-
rias altas y presenté de forma aguda
oftalmoparesia hilateral, disfagia y
ataxia, con rapida progresion en 48
horas a insuficiencia respiratoria e
inestabilidad hemodinamica. Caso 4:
varén de 64 afios que, tras una infec-
cién de las vias respiratorias altas,
presentd de forma progresiva, en cua-
tro dias, disminucién de sensibilidad
en pies y region genital, paresia facial
izquierda, seguido a las 24 horas de
paresia a la dorsiflexion de la cadera
derecha. Se detectd serologia compa-
tible con infeccién aguda por virus de
la gripe Ay B. Conclusion. El SGB pue-
de presentar diferentes manifestacio-
nes clinicas; en el diagndstico diferen-
cial deben plantearse cuadros subagu-
dos-agudos progresivos distintos al
patrén clasico descrito. Puede existir
afectacion de pares craneales o clini-
ca sensitiva objetiva.

8.

Las células CD8+DR+ en el
liquido cefalorraquideo se
relacionan con la discapacidad
en la esclerosis miltiple

L. Navarro, E. Guillamén, L. Corddn,

N. Marti, M.J. Magraner, . Bosca,

M. Simé, I. Benet, F. Coret, A. Sempere,
B. Casanova.

Hospital Universitario La Fe.

Introduccion. Los linfocitos CD4 cola-
boradores se han considerado clasica-
mente los mediadores autoinmunes
de la esclerosis muiltiple (EM), aunque
recientes estudios sugieren la implica-
cion de otras células, como los linfoci-
tos CD8+, en la patogenia de esta en-
fermedad, fundamentalmente en la
fase progresiva y como efector del da-
fio axonal. Objetivo. Determinar la re-
lacién existente entre las subpoblacio-
nes linfocitarias en el LCR de pacientes
con EM y las caracteristicas clinicas y
demogréficas en una serie amplia de
pacientes afectos de EM inflamatoria.
Pacientes y métodos. Estudio trasver-
sal sobre 132 pacientes, seleccionan-
do aquellos que tuviesen un diagnds-
tico de EM, remitente recurrente o se-
cundaria progresiva. Todos los pacien-
tes incluidos tuvieron un seguimiento
clinico trimestral en consulta con
cuantificacion de la discapacidad a
través de la EDSS. Se analizaron carac-
teristicas clinicas y demograficas de
los pacientes (edad, sexo, tiempo de
evolucién, EDSS, presencia de bandas
oligoclonales y forma clinica). En el la-
boratorio de neuroinmunologia se
analizaron las muestras de LCR me-
diante citometria de flujo, cuantifican-
do las diferentes subpoblaciones de
linfocitos en el LCR —linfocitos B (CD20),
plasmablastos (CD19+CD5+), linfoci-
tos CD4 y CD4+DR+ activados, linfoci-
tos CD8+ y CD8+DR+ activados, linfo-
citos totales (CD34)-. Se realiz6 un
andlisis estadistico (t de Student, chi
al cuadrado, coeficiente de Pearson y
test ANOVA) para estudiar la posible
relacién entre la presencia de linfoci-
tos CD8+DR+ en el LCR y las variable
clinicas y demograficas. Resultados.
De los 132 pacientes inicialmente ana-
lizados, 68 cumplian con los criterios
de seleccion. Edad media: 36,5 afios.
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67,6% muijeres. Tiempo medio de evo-
lucién de 9,2 afios y una puntuacién
en la EDSS de 3,6. El 75% eran remi-
tentes recurrentes, y el 25%, secunda-
rias progresivas. De las subpoblacio-
nes de linfocitos T en LCR analizadas,
la correlacién mas robusta se hallé en-
tre el porcentaje de linfocitos CD8+DR+
(activados) y la EDSS (0,333; p=0,008)
y el tiempo de evolucién (0,304; p =
0,018). Conclusiones. De acuerdo con
recientes observaciones patoldgicas,
nuestros resultados sugieren que el
desarrollo de la discapacidad perma-
nentey el desarrollo de la fase progre-
siva se relacionan con un mayor por-
centaje de linfocitos CD8+DR+.

9.

Grupo de recogida de
experiencias con lacosamida
en la Comunidad Valenciana
(RELACOVA)

J. Palau Bargues?, M. Garcia Fernandez?,
T. Villarroya Pastor®, E. Lépez Gomariz®,
J. Lépez Trigo¢, V.E. Villanueva Haba®

@Hospital Universitario La Fe. Valencia.
®Hospital Arnau de Vilanova. Valencia.
“Hospital Lluis Alcanyis. Xativa, Valencia.
4Hospital General Universitario. Valencia.

Introduccion y objetivo. La lacosami-
da (Vimpat ®) es un nuevo farmaco
para el tratamiento de la epilepsia.
Con el objetivo de recoger las expe-
riencias con este nuevo farmaco he-
mos creado el grupo RELACOVA (Gru-
po de recogida de experiencias con
lacosamida en la Comunidad Valen-
ciana). En el grupo RELACOVA partici-
pan neurélogos procedentes de dife-
rentes centros, hasta la fecha: Hospi-
tal Llufs Alcanyis (Xativa), Arnau de Vi-
lanova (Valencia), Hospital General
(Valencia) y La Fe (Valencia). Pacien-
tes y métodos. Se ha disefiado una
recogida de datos de forma prospecti-
va, recogiéndose informacion en rela-
cién a datos demogréficos, tipo de
epilepsia, numero de crisis, trata-
miento concomitante y previo, dosis
de lacosamida, escalada de dosis, res-
puestay efectos adversos, entre otros.
Se recogen datos en las visitas del pri-
mer dia y a los 3, 6 y 12 meses para
cada paciente que inicia tratamiento.
Resultados. Hasta la fecha se han in-
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cluido 124 pacientes, de los cuales 66
(53%) han realizado la visita de los
tres meses. De estos 66 pacientes, en
61 casos (92,4%) se ha iniciado laco-
samida por mal control previo de cri-
sis con otros farmacos y 60 de ellos
(90,9%) han sido considerados como
afectos de una epilepsia refractaria
(persistencia de crisis a pesar de ha-
berse tratado con al menos dos far-
macos antiepilépticos de forma pre-
via). El tipo de epilepsia mas frecuen-
te en la muestra ha sido la epilepsia
focal del I6bulo temporal (50%), y la
etiologia mas frecuente, la criptogé-
nica o probablemente sintomatica
(33,3%). La escalada de dosis mas
usada (43,9%) por los médicos parti-
cipantes ha sido un incremento de 50
mg/semana. En la visita de tres me-
ses, un 1,5% de los 66 pacientes se
hallaban libres de crisis, un 33,3% ha-
bia presentado una reduccion > 50%
del ndmero de crisis, y un 7,5%, una re-
duccién < 50%. En 3 pacientes (4,5%)
se refiere un aumento del ndmero de
crisis. En 21 pacientes de los 66
(31,8%) se han descrito efectos secun-
darios, el mas comdn de ellos mareo
o inestabilidad (57%). En 8 de estos
21 pacientes (38%), los efectos secun-
darios han obligado a suspender la
medicacién. En 15 de los 66 pacientes
(22,7%), la introduccién de la lacosa-
mida ha posibilitado la retirada de
otro de los farmacos antiepilépticos
que llevaba previamente el paciente.
Conclusién. Los resultados prelimina-
res a corto plazo en un grupo de pa-
cientes farmacorresistentes muestran
unos resultados prometedores y una
tolerancia aceptable. No obstante, se
requiere un seguimiento mayor y de
un mayor nimero de pacientes.

10.

Ictus isquémicos y masas
cardiacas: descripcion de
una serie de casos

M. Peinazo Arias, D. Rodriguez Luna,
A. Simén Gozalbo, R.M. Vilar Ventura,
J. Renau Lagranja, C. Soriano Soriano,
M.T. Pérez Saldafa, C. Vilar Fabra,

D. Geffner Sclarsky

Hospital General de Castelldn.

Introduccion. El 15-20% de los ictus is-

quémicos agudos tienen un origen
cardioembdlico. Los tumores cardia-
COS primarios son una causa rara de
ictus, aunque potencialmente trata-
ble. Objetivo. Valorar las caracteristi-
cas de pacientes con ictus isquémico
agudo como forma de presentacién
de tumoraciones cardiacas. Pacientes
y métodos. Estudio descriptivo de las
caracteristicas clinicas, ecocardiogra-
ficas y de neuroimagen de una serie
consecutiva de 10 pacientes con ictus
isquémico agudo como manifesta-
cion inicial y aislada de masas cardia-
cas sugestivas de tumor cardiaco. Re-
sultados. De los diez pacientes estu-
diados, ocho fueron tumores cardia-
cos (cinco mixomas y tres fibroelasto-
mas) y dos trombos organizados sobre
endocardio. La edad media de los pa-
cientes con tumores fue de 49,3 + 23,1
afios (rango: 20-86 afios), mientras
que la de los trombos fue de 60,0 +
25,4 afios (rango: 42-78 afios). El 70%
fueron mujeres. Mientras que el 50%
de los pacientes con tumores habia
presentado un ataque isquémico tran-
sitorio previamente al evento del diag-
néstico, ninguno de los trombos lo ha-
bia hecho. En nueve de los diez pa-
cientes se objetivd lesién en neuro-
imagen, que se localizaba en mas de
un territorio vascular en el 50% de los
casos de tumores cardiacos. La eco-
cardiografia transtoracica (ETT) no vi-
sualizé un fibroelastoma, que si obje-
tivé una ecocardiografia transesofagi-
ca (ETE). Requirieron estudio por ETE
para una correcta valoracion el 80%
del total de pacientes. Todos los mixo-
mas se localizaron en la auricula iz-
quierda, mayoritariamente unidos al
tabique interauricular (80%), mien-
tras que los tres fibroelastomas papi-
lares estaban unidos a la valvula mi-
tral. Por su parte, uno de los trombos
estaba anclado en el septo interven-
tricular, y otro, en la valvula mitral.
Tras reseccién quirlirgica ninguno de
los casos ha recurrido, siguiendo tra-
tamiento antiagregante el 20% de los
pacientes, y anticoagulante, el 80%.
Conclusidn. En esta serie observamos
que los tumores aparecen en pacien-
tes mas jévenes que los trombos y
suelen ir precedidos de déficits neuro-
|6gicos transitorios meses o semanas
previas. La mitad de los tumores pro-
ducen ictus isquémicos que afectan a

mas de un territorio vascular cerebral.
La ETE mostré un mejor rendimiento
que la ETT para visualizar las estructu-
ras valvulares. Como se ha sefialado
en varios estudios, en nuestra serie
hemos objetivado que el tratamiento
quirdrgico ha permitido la erradica-
cién de la fuente emboligena, el diag-
néstico correcto mediante el estudio
anatomopatoldgico de las piezas y la
eliminacién de recurrencias.

1.

Analisis de las necesidades y
expectativas de formacion en
demencias de los profesionales
de las residencias asistidas de
la provincia de Alicante

I. Pérez Cerda?®, E. Toribio Diaz®, J.M.
Molté Jorda®, V. Medrano Martinez ¢

?Departamento de Terapia Ocupacional.
Universidad Miguel Hernandez. Elche,
Alicante. "Hospital del Henares. Coslada,
Madrid. “Hospital Virgen de los Lirios.
Alcoi, Alicante. “Hospital Virgen de la
Salud. Elda, Alicante.

Introduccion. La formacion e informa-
cion facilitada a los cuidadores de pa-
cientes con demencia reduce su es-
trés, aumenta sus conocimientos so-
bre la enfermedad y mejora la calidad
de atencion a los enfermos. Objetivos.
Conocer las caracteristicas del perso-
nal que trabaja en las residencias asis-
tidas en la provincia de Alicante (cui-
dadores formales), averiguar sus ne-
cesidades/expectativas de formacion
en el ambito de las demencias, saber
las razones por las que un curso de
formacién en demencias resultaria
Util para su trabajo y determinar el
grado de conocimiento sobre esta pa-
tologia y su manejo. Sujetos y méto-
dos. Realizamos una encuesta al per-
sonal de 12 residencias asistidas de la
provincia de Alicante. Consideramos
dos subgrupos: auxiliares de clinica y
universitarios (enfermeras/os, fisiote-
rapeutas, terapeutas ocupacionales,
trabajadores sociales y psicélogos). Va-
loramos variables demogrdaficas (sexo,
edad, ndmero de profesionales que
han realizado algtn curso, ndmero de
cursos), necesidades/expectativas de
formacién en demencias (nimero y ti-
pos), razones para realizar un curso

www.neurologia.com  Rev Neurol 2010; 51 (3): 175-187



XXVII Reunién Anual de la Sociedad Valenciana de Neurologia

de formacién en demencias y grado
de conocimiento sobre aspectos rela-
cionados con la demencia, sintomas
con mayor dificultad de manejo, sin-
tomas psicoldgicos y conductuales,
tratamiento farmacolégico y trata-
miento no farmacoldgico. Resultados.
Analizamos 251 encuestas. Auxiliares
62,5% (edad media; 39,4 + 10,2 afos;
94,8% mujeres). Universitarios 37,5%
(edad media: 30,5 + 8,9 afios; 85,5%
mujeres). Presentaban formacién en
demencias el 39,7% de las auxiliares
(87,5% con 1-2 cursos) y el 26,5% de
los universitarios (79% con 1-2 cursos).
El 53,3% de auxiliares y el 79% de uni-
versitarios expresaron alguna necesi-
dad en formacién: el 33,6%, conocer
mas sobre la enfermedad; el 33,6%,
sobre su manejo; el 13,3%, sobre los
tratamientos, y el 12%, sobre aspectos
relacionados con el cuidador. Expresa-
ron alguna razén para realizar un cur-
so de formacién el 65,5% de auxilia-
resy el 58% de universitarios. El 15,2%
de auxiliares y el 9,6% de universita-
rios no saben qué es la demencia. Los
sintomas con mayor dificultad de ma-
nejo son la agitacién/agresividad (87%).
El 52,3% de auxiliares y el 15,9% de
universitarios diferencian con dificul-
tad los sintomas psicoldgicos y con-
ductuales. El 29,2% de auxiliares y el
5,6% de universitarios no saben cémo
tratar la demencia. Conclusién. Los
cuidadores formales en las residencias
asistidas presentan una escasa forma-
cién en el ambito de las demencias.
Sus necesidades y expectativas de for-
macion en esta patologia son amplias
y variadas, por lo que su conocimien-
to se hace imprescindible a fin de ela-
borar programas de formacién ade-
cuados a sus requerimientos.

12.

Sindrome POEMS: estudio
clinico e histopatoldgico de
cuatro pacientes

I. Sastre, T. Sevilla, J.F. Vazquez,

R. Sivera, J.J. Vilchez, V. Villanueva,
J. de la Rubia, M.J. Chumillas,

F. Mayordomo, L. Bataller

Servicios de Neurologia, Hematologia

y Neurofisiologia. Hospital Universitario
La Fe. Valencia.

Introduccion. El sindrome POEMS —po-
lineuropatia, organomegalia, endocri-
nopatia, proteina M, cambios cuta-
neos (skin changes)— es una grave en-
fermedad que cursa con polineuropa-
tia sensitiva y motora desmielinizante
asociada a una proliferacién mono-
clonal de células plasmaticas. Habi-
tualmente asocia otras manifestacio-
nes sistémicas como edema, papile-
dema, pérdida de peso, dedos en pa-
lillo de tambor y cardiomiopatia. Ob-
jetivo. Describir las caracteristicas
clinicas e histoldgicas de pacientes
con sindrome POEMS vistos en nues-
tro centro en el periodo 2001-2010.
Pacientes y métodos. Revision retros-
pectiva de historias clinicas, estudio
histopatoldgico de muestras de biop-
sia de nervio sural. Resultados. Cua-
tro pacientes cumplian criterios de
POEMS: tres mujeres y un hombre,
con edades comprendidas entre 41y
80 aflos. Todos los pacientes presen-
taban una polineuropatia sensitiva y
motora desmielinizante con degene-
racién axonal secundaria, con curso
rapidamente progresivo hasta una
discapacidad muy grave en el plazo
de tres meses en tres de los casos. El
liquido cefalorraquideo mostré au-
mento de proteinas en tres pacientes
(71180 mg/dL). Todos los pacientes
presentaban una proliferacién mono-
clonal de células plasmaticas expresa-
das como: banda monoclonal IgA-
lambda (3 pacientes) o mieloma soli-
tario (3 pacientes). Todos tenian un
aumento de B -microglobulina. Ade-
mas, los pacientes presentaban las si-
guientes manifestaciones sistémicas:
hepatoesplenomegalia (2), linfoade-
nopatias difusas (4), derrame pleural
(1), ascitis (3), edemas periféricos (3),
derrame pericardico (2), endocrino-
patfa —hipotiroidismo (3), insuficien-
cia suprarrenal primaria (1), déficit de
hormonas gonadotropas (2)—, cam-
bios cutaneos en forma de hiperpig-
mentacion (3) e hipertricosis (2), y
papiledema bilateral (1). Se realizé
una biopsia del nervio sural de tres
pacientes, donde se observd una pér-
dida importante de fibras mielinicas
de pequefio calibre, con imdgenes
frecuentes de degeneracién axonal.
No se apreciaban signos inflamato-
rios. Se emplearon los siguiente tra-
tamientos: corticoides (4), plasmafé-
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resis (1), 19V (2), quimioterapia (3)
—una combinacién de ciclofosfamida,
BCNU, melfaldn o doxorubicina—, au-
totrasplante de sangre periférica (1),
bevacizumab (1), lenalidomida (1) y
radioterapia (1). En general, la res-
puesta a estos tratamientos fue mala,
excepto el caso tratado con autotras-
plante de sangre periférica, que tuvo
una estabilizacién y mejoria. Los sinto-
mas sistémicos mejoraron tras el tra-
tamiento en mayor medida que la po-
lineuropatia. Dos de los pacientes mu-
rieron a consecuencia de complicacio-
nes de la alteracién del balance hidri-
co. Conclusidn. El sindrome POEMS es
una complicacién paraneopldsica muy
grave asociada a algunos sindromes
linfoproliferativos. Es necesario un diag-
ndstico precoz y un abordaje terapéu-
tico agresivo para consequir la estabi-
lizacién o mejoria de un cuadro clini-
co que puede ser fatal.

13.

Estudio descriptivo del perfil
del cuidador de los pacientes
con demencia de la provincia
de Alicante

E. Toribio Diaz?, J.M. Molt6 Jorda®,
V. Medrano Martinez®, I. Beltran Blasco®

®Hospital del Henares. Coslada, Madrid.
®Hospital Virgen de los Lirios. Alcoy,
Alicante. “Hospital Virgen de la Salud.
Elda, Alicante. ¢Hospital Clinica Benidorm.
Benidorm, Alicante.

Introduccion. La demencia es una en-
fermedad crénica que conlleva la ne-
cesidad de ayuda por otros para man-
tener la autonomia. Esta responsabili-
dad recae en los familiares (cuidado-
res informales). Objetivos. Analizar el
perfil de los pacientes con demencia
de la provincia de Alicante que reci-
ben ayuda de cuidadores informales y
su Unidad de Convivencia, asi como el
perfil del cuidador principal, presen-
cia/ausencia de problemas emocio-
nales/fisicos y motivos para el cuida-
do de sus familiares. Sujetos y méto-
dos. Estudio prospectivo multicéntrico
realizado en cuatro centros de la pro-
vincia de Alicante (junio de 2009 a
enero de 2010). Inclusién consecutiva
de familiares/cuidadores de pacien-
tes con demencia (minimo un afo de

evolucién desde el diagndstico). Va-
riables analizadas: Paciente: edad,
sexo, estado civil (EC), estudios, diag-
ndstico, GDS. Unidad de Convivencia
(UCQ): personas con quien vive (edad,
sexo, parentesco), lugar de residencia
(pueblo/ciudad, domicilio del pacien-
te, de familiar, rotacién entre familia-
res), asistencia a centro de dia, exis-
tencia de cuidador formal. Cuidador
principal (CP): edad, sexo, EC, estu-
dios, parentesco, convivencia con el
paciente, reduccién de jornada labo-
ral/renuncia al trabajo, motivacion
para el cuidado (obligacién moral, sa-
tisfaccion personal, agradecimiento,
presién social, dificultad econémica
para su institucionalizacién), proble-
mas fisicos/emocionales, formacién
en demencias, apoyo familiares. Re-
sultados. Analizamos 87 pacientes.
Edad media: 80,88 + 6,03 afios.
70,1% mujeres. 54% casados y 44,8%
viudos. 78,7% iletrados con lectoescri-
tura bdsica. Enfermedad de Alzheimer
(77%). GDS 4-5, 78%. UC: el 82% de
pacientes vive acompaiiado, el 54%
por el cényuge. Edad media: 69,05 +
13,54 aios. 49,4% mujeres. El 75,9%
residen en su domicilio. EI 16,1 % asis-
te a centro de dia, el 20,7% tiene
cuidador formal. Perfil CP: mujer
(63,6%). Edad media: 60,99 * 13.92
afios. Hijo/a (46%), conyuge (25,3%),
casado/a (88,5%), estudios primarios
(47,1%), ama de casa (24,1%). El
66,7% convive con el paciente, vive
cerca en el 27,6%. El 11,5% redujo su
jornada laboral y el 6,9% abandoné
su trabajo. Motivos para el cuidado:
70,1% obligacién moral, 72,4% satis-
faccién personal, 67,8% agradeci-
miento, 19,5% presion social, 13,8%
dificultad econémica para su institu-
cionalizacion. El 34,5% presenta pro-
blemas fisicos, 41,4% emocionales.
75,9% sin formaciéon en demencias,
78,2% tiene ayuda de familiares. Con-
clusiones. El perfil del CP es una mu-
jer (hija), casada, con estudios prima-
rios, que convive o vive cerca del fami-
liar; no trabaja fuera del hogar y cui-
da de sus familiares por satisfaccion
personal o agradecimiento. Conside-
ramos que conocer la red de cuidados
del paciente con demencia resulta
fundamental para la planificacién de
las ayudas sociales en el ambito de las
demencias.
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14.

Estudio descriptivo de pacientes
portadores de una malformacion
arteriovenosa cerebral tratada
con radioterapia

J.F. Vazquez Costa, V. Parkhutik, A. Lago
Martin, F. Aparici Robles, V. Vazquez

Afdn, E. Mainar Tello, I. Sastre Bataller,
J.I. Tembl Ferrairo

Hospital Universitario La Fe.

Introduccion. La incidencia de las mal-
formaciones vasculares cerebrales (MAV)
se sitda en torno a 1 por 100.000 perso-
nas/afio, con una tasa anual de mor-
talidad en pacientes no tratados del
0,7-1%. Su tratamiento y control ha
de ser multidisciplinar, ya que existen
varias modalidades de tratamiento
(cirugia, embolismo o radiocirugia)
dependiendo de su tamafio, caracte-
risticas y localizacién. La radiocirugia,
en especial, es una técnica de uso fre-
cuente tanto en solitario o como tera-
pia coadyuvante en pacientes previa-
mente tratados, pero existen pocos
estudios en Espafia sobre pacientes
sometidos a este procedimiento. Ob-
jetivo. Describir las caracteristicas y la
evolucién de los pacientes con una
MAV sometidos a radiocirugia y sequi-
dos en las consultas de nuestro hospi-
tal durante los Gltimos cinco afios. Pa-
cientes y métodos. 74 pacientes por-
tadores de MAV y tratados con radio-
cirugia en cualquier momento de su
evolucién. Se realizé un estudio des-
criptivo retrospectivo analizando sus
datos demograficos, la clinica de ini-
cio, la localizacién de la MAV, el tipo
del tratamiento recibido y su eficacia.
Resultados. El 50% de los pacientes
fueron hombres, con una edad media
actual de 46 afios (rango: 13-77 afios)
y una edad al diagndstico de 36 afios
(rango: 9-73 afios). La mayoria no
presentaba ningln factor de riesgo
cardiovascular (el tabaco fue el mas
frecuente, con un 15%). Los sintomas
de inicio fueron hemorragia y crisis
epiléptica (en torno al 30% ambas),
sequidas de cefalea (11%), hallazgo
casual (9%), focalidad neuroldgica (4%)
y otra sintomatologia hasta en un
13%. Las MAV fueron en la mayoria de
los casos de localizacién supratento-
rial (preferentemente corticosubcorti-
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cales). Un 60% de los pacientes se ha-
bia sometido a una o varias sesiones
de embolizacién antes de recibir la ra-
diocirugia, y un 4% fue intervenido
quirdrgicamente. El tiempo de sequi-
miento desde el diagndstico fue de
107 meses. De los pacientes en los
que se finalizé el tratamiento y se rea-
lizd arteriografia de control (a los 2-3
afios por lo general), en el 80% mos-
tré oclusion. La mortalidad fue de s6-
lo el 3%. Conclusion. La mayor parte
de las MAV tratadas en nuestro me-
dio son sintomaticas, con una clinica
de presentacion en forma de hemo-
rragias cerebrales o crisis epilépticas
que acontecen alrededor de la cuarta
década de la vida. La radioterapia es
una técnica Util en su tratamiento, so-
bre todo de forma coadyuvante con
embolizacién o cirugia, mostrando
una alta tasa de cierre con minima
mortalidad.

15.

Dilatacién endovascular
como tratamiento del ictus
vertebrobasilar progresivo
secundario a estenosis basilar
grave. A propdsito de un caso

A. Alcantud, B. Pellicer, L. Landete,
J.J. Martinez, S. Reyes, G. Juan

Hospital Doctor Peset. Valencia.

Introduccion. Actualmente se desco-
noce cual es el mejor tratamiento de
la estenosis basilar. El estudio SAMM-
PRIS, que compara los tratamientos
médicos intensivos frente a los proce-
dimientos endovasculares en las este-
nosis intracraneales durante cinco
afios, no ha finalizado. La dilatacién y
stent de la arteria basilar es la que
mas riesgo conlleva de todas las este-
nosis intracraneales. Caso clinico. Va-
rén de 67 afos, diabético, hipertenso,
dislipémico y exfumador hasta que
presenté un evento coronario ocho
afios antes, que fue atendido en nues-
tro servicio de urgencias por presen-
tar hasta cuatro episodios transitorios
de focalidad neuroldgica hemicorpo-
ral izquierda asociados a mareo y di-
sartria, de 5 minutos de duracién, du-
rante un dia, motivo por el cual ingre-
s6 a cargo de Neurologia. Al dia si-

guiente, en sala, se objetivd una he-
miparesia izquierda 2/5 en el miembro
superior y 3/5 en el inferior, una pare-
sia facial supranuclear izquierda, un
sindrome de Horner derecho y una
paresia del velo del paladar derecho,
asi como disfagia intensa y disfonia,
con Babinski bilateral. La clinica se re-
solvid a las 2 horas y el paciente per-
manecié durante 36 horas asintoma-
tico, con tratamiento antiagregante con
acido acetilsalicilico (300 mg/24 h). La
focalidad neuroldgica recidivd, con
instauracion de una tetraparesia pro-
gresiva de predominio hemicorporal
derecho 2/5, fluctuante, asi como dis-
fagia intensa, afonia completa y caida
bilateral del velo del paladar, demos-
trandose una estenosis grave > 90%
en la porcién media de la arteria basi-
lar mediante angiotomografia de ur-
gencia. Se instaurd anticoagulacion
con heparina sédica, con estabiliza-
cién de la focalidad neuroldgica a las
24 horas. Presentd un pico febril que
se traté con antibioterapia intensiva
(piperacilina-tazobactam) y antitérmi-
cos. Se realiz6 una arteriografia diag-
nostico-terapéutica una semana des-
pués del inicio de la clinica, con dilata-
cién endovascular y colocacion de
stent, sin complicaciones agudas. El
paciente evoluciond satisfactoriamen-
te, con resoluciéon de la afonia a las
24 horas del procedimiento, mejoria
progresiva de la disfagia y de la tetra-
paresia, y no volvié a presentar focali-
dad neuroldgica transitoria durante el
resto del ingreso. Al alta era capaz de
caminar con andador, y presentaba
ataxia hemicorporal izquierda leve y
hemiparesia derecha 4+/5 en el miem-
bro inferior y 4-/5 en el superior como
clinica residual. Conclusién. La dilata-
cién endovascular con stent es una
opcién que debe considerarse en ca-
sos de enfermedad ateromatosa in si-
tu vertebrobasilar sintomatica, cuan-
do las opciones terapéuticas conser-
vadoras fracasen o cuando se presen-
te una clinica progresiva.

16.

Eficacia del metilfenidato en
la rehabilitacién cognitiva de
pacientes con traumatismo
craneoencefalico grave

A. Carcases, B. Moliner, J. Ferri,
J. Chirivella, C. Colomer, E. Noé
Servicio de Dafio Cerebral. Hospitales

NISA. Fundacién Instituto Valenciano de
Neurorrehabilitacion (FIVAN). Valencia.

Introduccion. Los traumatismos cra-
neoencefalicos (TCE) pueden producir
alteraciones cognitivas permanentes,
problemas conductuales y sociales.
Numerosos articulos sugieren que los
farmacos estimulantes mejoran las
funciones neuropsicoldgicas, como la
velocidad de procesamiento y la aten-
cién, en pacientes con TCE en fase cré-
nica. Objetivo. Evaluar el eficacia del
metilfenidato en la rehabilitacién neu-
rocognitiva en pacientes que habian
sufrido un TCE grave una vez habian
salido de la amnesia postraumdtica.
Pacientes y métodos. 14 pacientes in-
gresados de forma consecutiva desde
abril de 2007 a octubre de 2008 en
nuestro servicio que habian sufrido
un TCE grave y se encontraban en fa-
se de amnesia postraumatica fueron
inicialmente candidatos a participar
en el estudio. Todos los pacientes fue-
ron valorados con un extenso proto-
colo neuropsicoldgico que incluia ta-
reas de atencion (CPT-I1), memoria de
trabajo (WAIS-II) y velocidad de pro-
cesamiento (WAIS-Ill y Trail Making
Test Ay B). La valoracién neuropsico-
I6gica se realizd inmediatamente des-
pués del momento en que los pacien-
tes superaron la fase de amnesia pos-
traumdtica y después de seis meses
de tratamiento con 18 mg/dia de
Concerta ® (metilfenidato OROS). Pa-
ra evaluar la eficacia de dicho trata-
miento se compararon los resultados
neuropsicoldgicos del grupo tratado
con metilfenidato y un grupo de suje-
tos control (n = 14) extraidos de la
muestra global histérica de los pa-
cientes atendidos en nuestro servicio,
evaluados en momentos clinicos idén-
ticos y pareados en edad, cronicidad,
sexo, duracién de la amnesia postrau-
matica y duracién del coma con el
grupo tratado. Todos los pacientes fue-
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ron incluidos durante el periodo de
estudio en un programa de rehabili-
tacién multidisciplinar disefiado indi-
vidualmente de acuerdo con la situa-
cién especifica cognitiva de cada pa-
ciente. Resultados. Aunque de forma
individual parecia observarse un lige-
ro beneficio del tratamiento con me-
tilfenidato en algun sujeto del grupo
tratado, el analisis estadistico no mos-
tré diferencias significativas en ningu-
na de las variables neuropsicoldgicas
respecto a los sujetos control (ANOVA
de medidas repetidas). Conclusion.
Nuestros resultados sugieren que el
metilfenidato no afade ganancias
cognitivas significativas a las ya obte-
nidas por los sujetos que han sufrido
un TCE y estan integrados en progra-
mas de rehabilitacién multidisciplinar
durante los primeros meses después
de superar la fase de amnesia pos-
traumatica. Futuros estudios con do-
sis 0 compuestos diferentes a los aquf
empleados, o en otros momentos cli-
nicos evolutivos, son necesarios para
definir el efecto del farmaco en esta
poblacién.

17.

Vasculitis con afectacion inicial
del sistema nervioso periférico:
a propdsito de un caso

GC.Juan Catald, S. Reyes Pausa, A. Alberto
Bertolin, M.N. Viv

Hospital Doctor Peset. Valencia.

Introduccion. Las vasculitis necroti-
zantes son un grupo de enfermeda-
des potencialmente mortales, carac-
terizadas por un infiltrado en la pared
vascular de las arterias de pequefio y
de mediano calibre por células mono-
nucleares, que ocasiona necrosis fibri-
noide y oclusién del vaso. Los sinto-
mas dependeran del érgano afectado
por la lesion vascular. La afectacion
del sistema nervioso periférico como
sintoma inicial de una vasculitis ne-
crotizante es del 20-36% segun auto-
res. En la mayoria de los casos, |a for-
ma clinica inicial es la multineuritis,
aunque un 20% de los pacientes tie-
nen una polineuropatia mixta distal.
Presentamos un caso con afectacion
vasculitica circunscrita al sistema ner-
vioso periférico. Caso clinico. Mujer de

61 afos que desde hacia dos meses
presentaba un cuadro progresivo de
dolor lancinante en ambas piernas,
junto con disestesias y pérdida de
fuerza en todas las extremidades. Se
acompafiaba de sintomas constitucio-
nales en los dltimos dias. En la explo-
racion destacaba pérdida de fuerza
de predominio distal y simétrica, hi-
poestesia en calcetin al pinchazo, dis-
minucién de la sensibilidad vibratoria
en todas las extremidades y arreflexia
generalizada, excepto bicipital izquier-
do y rotuliano derecho, que eran evo-
cables pero disminuidos. La marcha
no se explord por dolor lancinante en
ambos pies. Resto de exploracion sin
hallazgos relevantes. Un electromio-
grama mostré hallazgos compatibles
con neuropatia mltiple de tipo axo-
nal con afectacién sensitivomotora.
Respecto a la analitica, destacaba la
elevacion del factor reumatoide (199
Ul/mL), proteina C reactiva (105 mg/dL)
y anti-MPO-ANCA 1gG (312 U/mL) y
anemia microcitica hipocrémica. Res-
to de estudios de laboratorio (inclui-
do estudio de liquido cefalorraquideo,
serologias, crioglobulinas, inmunoglo-
bulinas, complemento, inmunoelec-
troforesis, hormonas tiroideas, vita-
mina B, y dcido félico, titulo ASLO) y
pruebas de imagen (TAC toracoabdo-
minopélvico y cerebral, ecocardiogra-
fia) eran normales. Se practicé una
biopsia de nervio sural, compatible con
vasculitis. Se inicié corticoterapia, con
adecuada respuesta. Actualmente, la
paciente se encuentra asintomadtica
con ciclofosfamida. Conclusion. El diag-
néstico de neuropatia por vasculitis se
basa en la asociacién de vasculitis sis-
témica con neuropatia asociada, con
demostracién histoldgica del proceso
inflamatorio en la pared vasculary en
la respuesta al tratamiento inmuno-
supresor. La presencia de neuropatia
periférica extensa puede ser un factor
de mal pronéstico funcional si no se
reconoce y se aplica tratamiento in-
munosupresor precozmente para indu-
cir la remisién de la enfermedad.

www.neurologia.com  Rev Neurol 2010; 51 (3): 175-187

18.

Encefalopatia posterior
reversible y porfiria aguda
intermitente: una asociacion
excepcional

A. Garcia Casado, J.M. Santonja Llabata,

C. Fernandez Rodriguez, L. Luca, E.
Guillamdn Guillamaén, F. Gascén Giménez

Hospital Clinico Universitario de Valencia.

Introduccion. Presentamos el caso de
una paciente que comenzé con una
crisis de porfiria aguda intermitente
asociando una encefalopatia poste-
rior reversible en el contexto de hiper-
tension arterial. El diagndstico de por-
firia aguda intermitente a menudo es
tardio y dificultoso dada su baja fre-
cuencia y sus sintomas inespecificos.
Es necesario un alto nivel de sospecha
para llegar a él. Mostramos el caso de
una paciente joven que aquejaba, ade-
mas, alteraciones visuales. Caso clini-
co. Mujer de 22 afios que acudié a Ur-
gencias en repetidas ocasiones por do-
lor abdominal de caracteristicas ines-
pecificas. Se realizaron numerosas prue-
bas complementarias como ecografias
de abdomen y analiticas (destacando
Unicamente una hiponatremia) y lle-
g6 a ingresar en Urologia ante la per-
sistencia del cuadro, pero se descarta-
ron cdlculos renales o ureterales. Pos-
teriormente asocio hipertension arte-
rial y empeoramiento de |a hiponatre-
mia, por lo que ingresé en Medicina
Interna para su estudio. Se realiz in-
terconsulta al Servicio de Neurologia
por visién borrosa, realizdndose RM
cerebral que mostré hiperintensidad
en FLAR y T, en la sustancia blanca
subcortical en ambos Iébulos occipita-
les. En la exploracién destacé una te-
traparesia de predominio proximal,
con reflejos osteotendinosos hipoacti-
vos. La puncién lumbar mostré una
minima hiperproteinorraquia. Ante la
sospecha de una porfiria aguda inter-
mitente asociada a una leucoencefa-
lopatia posterior reversible por cifras
altas de tensién arterial en una pa-
ciente no hipertensa se inicié trata-
miento con suero glucosado y hema-
tina, con mejoria progresiva del cua-
dro. Dos semanas después se repitid
la RM cerebral, que objetivé una des-
aparicién completa de las lesiones

descritas. El diagndstico se confirmé
tras descubrir niveles elevados de aci-
do 5-aminolevulinico y porfobilindge-
no en orina, asi como su cambio de
coloracién tras exponerla a la luz du-
rante 24 horas. Conclusion. El caso
presentado es excepcional por la baja
frecuencia de asociacion entre ambas
entidades clinicas. Es necesario tener
presente la porfiria aguda intermi-
tente en el diagndstico diferencial de
un paciente con dolor abdominal per-
sistente sin hallazgos en las explora-
ciones, mas cuando asocie algun sin-
toma neuroldgico o psiquidtrico.

19.

Signo del pulvinar

E. Gargallo, M. Carcelén, C. Guillén,
J. Lépez, F.J. Domingo, J. Escudero,
A. Cervelld, J.M. Pons

Hospital General Universitario de Valencia.

Introduccion. El signo del pulvinar se
define como la hiperintensidad en la
region taldmica posterior (nicleo pul-
vinar), bilateral y simétrica, en relacion
a laintensidad en otros ganglios de la
base y en la sustancia gris cortical. Es
tipico de la enfermedad de Creutzfeldt-
Jakob, aunque también puede obser-
varse en otras enfermedades. Obijeti-
vos. Presentar cuatro pacientes con sig-
no del pulvinar en RM con diferentes
diagndsticos clinicos. Casos clinicos.
Caso 1: mujer de 75 afios que presen-
t6 cuadro subagudo de deterioro cog-
nitivo, dificultad para la marcha, dis-
fagia y mioclonias en las extremida-
des. RM: hiperintensidad en nicleos
caudado, putamen y ambos pulvina-
res. EEG: trazado con puntas continuas
con tendencia a la sincronia. LCR: pro-
teina 14-3-3 positiva. Enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob. Exitus por neumonia.
Caso 2: mujer de 55 afios que presen-
té, 15 dias después de la implantacién
de un baldn intragdstrico, un cuadro
de vémitos, confusidn, nistagmo y al-
teracion de la marcha. RM: hiperin-
tensidad en la regidn periventricular
del Il ventriculo. Encefalopatia de Wer-
nicke. Mejoria tras tratamiento con
tiamina. Caso 3: varén de 93 afios
que presentd una parada cardiorres-
piratoria recuperada, con posterior
estado de coma. RM: lesion isquémi-
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ca aguda en ambos tdlamos, a am-
bos lados del Il ventriculo. Infarto ta-
[amico bilateral. Caso 4: varén de 27
afos que presentd de forma insidiosa
cefalea, mareo, sensacion distérmica
y dificultad para el lenguaje. RM: hi-
perintensidad en el bulbo, protube-
rancia, mesencéfalo, centro semioval
derecho y ambos tdlamos. LCR: com-
patible con meningitis de liquido cla-
ro. Encefalomielitis aguda disemina-
da. Mejoria tras tratamiento con cor-
ticoides. Conclusion. El signo del pul-
vinar se incluye como criterio diagnés-
tico de lavariante de Creutzfeldt-Jakob
(con una sensibilidad del 79% y una
especificidad cercana al 100%), aun-
que también puede observarse en la
forma esporadica de la enfermedad.
Este signo puede aparecer en otras
patologias, como las anteriormente
descritas, pero con un perfil clinico
muy diferente. Se ha descrito en otras
enfermedades como hipertensién in-
tracraneal benigna, sindrome de Alper,
encefalitis postinfecciosa, encefalitis
paraneoplasica, enfermedad del ara-
fiazo de gato o enfermedad de Fabry.

20.

Angiopatia cerebral posparto:
a propdsito de un caso
F. Gascon Giménez, J.M. Santonja Llabata,

A. Garcia Casado, L. Luca, E. Guillamoén
Guillamén, J.M. Lainez Andrés

Hospital Clinico Universitario de Valencia.

Introduccion. La angiopatia cerebral
posparto es un sindrome de vaso-
constriccion cerebral reversible, carac-
terizado por cefalea stbita en estalli-
do asociada o no a déficits neuroldgi-
cos focales y convulsiones. Objetivo.
Presentar una entidad poco frecuente
que puede ser causa de ictus isquémi-
co o hemorrdgico en el puerperio. Ca-
so clinico. Mujer de 40 afios con ante-
cedentes de migrafia, con uso frecuen-
te de ergéticos, parto con cesarea y
anestesia epidural, que tras el parto
presenté una cefalea, la cual se atri-
buyé inicialmente a la anestesia epi-
dural. Ante la persistencia de cefalea
y nduseas se realizé una puncién lum-
bar que mostré liquido hematico. La
TC cerebral objetivd un hematoma
putaminal derecho abierto a ventricu-
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los, y la RM, ademds, imdgenes hiper-
intensas en T, en ambos I6bulos pa-
rietales. La arteriografia mostré una
grave estenosis segmentaria genera-
lizada de predominio posterior, sin
aneurismas ni malformaciones. Se
inicié tratamiento con megadosis de
corticoides y nimodipino, con estabili-
zacién inicial, y posteriormente pre-
sentd nueva focalidad neuroldgica
(hemianopsia homdnima izquierda,
asomatognosia izquierda y hemipare-
sia izquierda de predominio crural),
sequida de crisis convulsivas con esta-
do de crisis parciales complejas. La
RM objetivé un infarto occipital bilate-
ral de predominio derecho. Se admi-
nistrd un anticonvulsionante y una
dosis Unica de ciclofosfamida, y dada
la buena evolucidn clinica, se decidid
suspenderla. Se le dio de alta con pau-
ta descendente de glucocorticoides,
nimodipino y rehabilitacién. A los tres
meses del episodio presenté una re-
cuperacién completa del déficit mo-
tor, con secuelas neuropsicoldgicas,
un Doppler transcraneal normal y una
angiorresonancia con normalizacién
en el calibre de los vasos intracranea-
les, quedando Unicamente un seg-
mento filiforme distal en la arteria ce-
rebral anterior izquierda. Conclusion.
La angiopatia cerebral posparto es
una entidad poco frecuente que debe
tenerse en cuenta en el diagnéstico
diferencial de la patologia cerebrovas-
culary cefalea en el posparto. El uso de
farmacos vasoactivos, sobre todo de
alcaloides ergdticos, puede favorecerla
0 incluso aumentar su gravedad. Se
debe sospechar ante una cefalea
thunderclap, con o sin déficits neuro-
l6gicos focales, y convulsiones poco
tiempo después de un embarazo y
parto normales. Con frecuencia se in-
fradiagnostica y se considera como
una cefalea pospuncién dural o una
vasculitis primaria del sistema nervio-
so central. Suele tener un prondstico
benigno y autolimitado, aunque se
han descrito casos fatales.

21.

Leptomeningitis aséptica
secundaria a artritis reumatoide

E. Khabbaz Cafavate, J.A. Monge Argilés,
S. Palao, E. Pascual, C. Leiva Santana

Hospital General Universitario de Alicante.

Introduccidn. La artritis reumatoide es
una enfermedad que puede presentar
manifestaciones extraarticulares, in-
cluyendo afectaciéon del sistema ner-
vioso: polineuropatia, mielitis cervical
por luxacion atlantoaxoidea, etc. En-
tre éstas, destaca la meningitis asépti-
ca, que muy rara vez se ha descrito en
la bibliografia. Caso clinico. Varén de
68 afos que consulté por cefaleay al-
teracion visual. Sin reacciones adver-
sas a medicamentos conocidas ni an-
tecedentes de diabetes mellitus. Hi-
pertension arterial y dislipemia. Gran
exfumador, sin habito etilico. Cardio-
patia isquémica crénica y fibrilacién
auricular paroxistica. Melanoma inter-
venido hace 10 afos. Lupus cutdneo y
artritis reumatoide. Hiperplasia benig-
na de prostata. Infeccién crénica por
virus de la hepatitis B. Presentaba un
cuadro de deterioro progresivo desde
hacia 5-6 meses, que incluia sindro-
me constitucional (pérdida de peso de
14 kg en tres meses), hiperosmia, ce-
falea y febricula diaria asociadas. Es-
tudiado por Medicina Interna, sin ha-
llazgos objetivos que justificasen el
cuadro, se le diagnosticd astenia ines-
pecifica. Ante la persistencia de cefa-
lea se realizé una RM encefalica con
captacién leptomeningea. Se decidié
el ingreso en nuestro servicio para
completar el estudio. Bioguimica: PCR
12, VSG 61, FR 136. Hemograma, coa-
gulacién, serologia, sedimento de ori-
na, autoinmunidad, marcadores tu-
morales y TAC toracoabdominopélvi-
co, sin hallazgos significativos. LCR:
proteinas 96, glucosa 48, leucocitos
35/ul (3% polimorfonucleares, 97%
morfonucleares). Albimina 436, IgG
153, indice IgG 1,20. Bandas oligoclo-
nales positivas. En estudio citoldgico,
inflamacién crénica. No hallazgos de
malignidad, alteracién del inmunofe-
notipo ni patologia infecciosa (sero-
logia, cultivos y PCR negativas). PET
(fldor): hipercaptacion parietal supe-
rior izquierda. PEAV: neuropatia 6pti-

ca izquierda axonal. Campimetria re-
glada: alteracién concéntrica de cam-
pos visuales. Evolucidn: se inicié tera-
pia con corticoides, obteniéndose una
respuesta espectacular con mejoria
inmediata. Siguié una buena evolu-
cién, con desaparicién del cuadro as-
ténico, la cefalea y la febricula diaria.
Durante el seguimiento del paciente
se realizd6 RM y puncién lumbar de
control, las cuales se normalizaron.
Actualmente el paciente se encuentra
asintomadtico, con dosis de corticoides
de 30 mg/dia. Conclusiones. La afec-
tacién meningea es una expresion
muy rara de la artritis reumatoide,
describiéndose muy pocos casos en la
bibliografia, aunque se postula que su
prevalencia es mayor que su expre-
sién clinica. En diversos estudios anato-
mopatoldgicos post mortem de tejido
meningeo en pacientes con artritis reu-
matoide se observan hallazgos infla-
matorios crénicos muy similares a los
de tejidos afectados clasicamente por
la artritis reumatoide. Exponemos el
caso para constatar la importancia
que las enfermedades reumatoldgi-
cas pueden tener sobre el sistema
nervioso y su infradiagndstico en la
practica clinica habitual.

22,

Diseccion arterial como causa
de ictus. Serie de casos del
Hospital General Universitario
de Alicante

E. Khabbaz Cafhavate, S. Marti Martinez,
J. Sanchez Paya, A. Pampliega Pérez,
F. Gracia Fleta, A. Pérez Sempere,

C. Martin Estefania, A. Monge Argilés,
M. Asensio Asensio, C. Leiva Santana,
M. Lezcano

Hospital General Universitario de Alicante.

Introduccion. La diseccidn arterial es
una causa frecuente de ictus en jéve-
nes. De forma global, el 2,5% de to-
dos los accidentes cerebrovasculares
son secundarios a una diseccion. Da-
da la importancia de esta patologia
(causa de ictus en poblacién joven
con todas las implicaciones sociosani-
tarias que conlleva) y la controversia
sobre el tratamiento inicial, es impor-
tante conocer la experiencia propia
de cada hospital. Objetivo. Analizar
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los pacientes ingresados por diseccio-
nes arteriales en la Unidad de Ictus
del Hospital General Universitario de
Alicante en el periodo comprendido
desde 2005 hasta diciembre de 2009.
Pacientes y métodos. Estudio retros-
pectivo de las disecciones arteriales
ingresadas en el Hospital de Alicante
desde 2005 hasta diciembre de 2009
mediante la recogida de datos de las
historias clinicas de ingreso y de se-
guimiento en Consultas Externas. Re-
sultados. Un total de 19 pacientes
fueron ingresados en el periodo com-
prendido por ictus secundarios a di-
secciones arteriales. El 47,4% fueron
mujeres, y el 52,6%, hombres. La
edad media fue de 43,3 + 9,2 afios.
La arteria afectada en la mayoria de
casos fue la carétida interna extracra-
neal (73,7%) y en sequndo lugar, la
arteria vertebral (21,1%). La media de
puntuacion de la escala de NIH al in-
greso fue 8,6 + 8,3 (minima: 0, maxi-
ma: 23). En la mayoria de nuestros
pacientes se inicid anticoagulacion
(89,5%). La puntuacién media en la
escala de Rankin a los tres meses fue
de 2,1, existiendo una correlacién po-
sitiva con la puntuacién de NIH al in-
greso. El tiempo medio de sequimien-
to ha sido de 16,55 + 16,19 meses.
Conclusién. Aunque en el 50% de los
pacientes que sufren un accidente ce-
rebrovascular isquémico/ataque is-
quémico transitorio secundario a una
diseccion arterial en nuestra serie, el
prondstico funcional a los tres meses
es bueno (con una discapacidad lige-
ra residual), la diseccidn arterial sigue
siendo una patologia importante que
debemos conocer por las implicacio-
nes sociosanitarias que conlleva.

23.

Cefalea asociada a crisis
epilépticas. Serie de casos

J. Lépez, J. Lominchar, J. Sancho, C.
Guillén, M. Carcelén, V. Peset, J.M. Pons,
J.Parra, A. Castillo, J. Lépez-Trigo,

J. Escudero, A. Santacruz, E. Gargallo,
J. Domingo, J. Mascarell, A. Cervelld,
A. Romero, J. Juni, V. Lluch

Servicio de Neurologia. Consorcio
Hospital General Universitario de Valencia.
Fundacién Investigacién Hospital General
Universitario de Valencia.

Objetivos. La cefalea es un sintoma
asociado a las crisis epilépticas que ha-
bitualmente se ignora. El objetivo de
este estudio es analizar la frecuencia,
tipo e intensidad de la cefalea asocia-
da a las crisis epilépticas. Pacientes y
métodos. Estudio descriptivo transver-
sal con muestreo simple consecutivo
de pacientes con diagndstico de epi-
lepsia. La recogida de datos se realiza
en las consultas-hospitalizacién del Ser-
vicio de Neurologia del Hospital General
de Valencia por medio de entrevista
con el paciente. Se excluyen los pa-
cientes que presenten un deterioro
cognitivo que no permita la clasifica-
cién de la cefalea. Se recoge clasifi-
cacion clinica y etiolégica de la epilep-
sia, antecedentes personales de cefa-
lea, presencia y clasificacion de cefalea
asociada a crisis, intensidad de la cefa-
lea segun EVA y duracién. Se clasifica
la cefalea asociada a crisis como cefa-
lea de caracteristicas migrafiosas, ce-
falea tensional o cefalea no clasifica-
da. Segun forma de presentacién se
clasifican como preictal, cuando apa-
rece menos de una hora antes de la
crisis; periictal, si aparece una hora
antes de la crisis con posterior persis-
tencia finalizada la misma, y postictal,
si se manifiesta tras la crisis. Resulta-
dos. De los 209 pacientes epilépticos
valorados, 33 presentaban cefalea aso-
ciada a crisis epiléptica (15,79%) con
intensidad de dolor segtin EVA de 7,33
+1,6 puntos y una duracién de 11,9 +
14,8 horas. La cefalea era preictal en 6
pacientes (18,18%), periictal en 5 (15,15%)
y postictal en 22 (66,67%). La cefalea
era de caracteristicas migrafiosas en
19 pacientes (57,57%), tensional en 7
(21,21%) y no clasificada en otros 7
(21,21%). De los pacientes con cefalea
migrafiosa asociada a crisis, 10 (52,63%)
tenian antecedentes personales de
migrafia. Ninglin paciente con cefalea
tensional o no clasificada asociada a
crisis tenian antecedentes de migra-
fia. En los pacientes sin cefalea asocia-
da a crisis presentaban antecedentes
personales de migrafia 31 pacientes
(17,6%). Conclusion. La cefalea asocia-
da a crisis epilépticas es frecuente, de
gran intensidad y larga duracién. Los
pacientes con antecedentes persona-
les de migrafia tienen mas riesgo de
desarrollar cefalea migrafiosa asocia-
da a crisis.
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24,

Relevancia de la neuroimagen
en el diagnéstico de los quistes
aracnoideos

M. Mazén?, R. Vila®, J. Vizuete?,
M.N. Vivo®, J.M. Ferrer®, C. Poyatos?
2Servicio de Radiodiagndstico. ® Servicio

de Neurologia. Hospital Universitario
Doctor Peset. Valencia.

Introduccion. Los quistes aracnoideos
son lesiones congénitas, localizadas
en el espacio subaracnoideo, mas fre-
cuentes en la cisura de Silvio. Suelen
ser esporadicos, con mayor incidencia
en pacientes con poliquistosis renal.
La clinica es variable, dependiendo de
la localizacién y repercusién sobre el
flujo de LCR y estructuras adyacentes.
Los de pequefio tamafio son general-
mente asintomaticos, mientras que
los de gran tamafio pueden asociar
mareo o cefalea, siendo menos fre-
cuente otra sintomatologia. Entre el
30-60% presentan hidrocefalia comu-
nicante o no comunicante. En TCy RM
son lesiones bien delimitadas, homo-
géneas, uniloculares, similares al LCR.
En la ecografia transfontanelar se pre-
sentan como lesiones bien delimita-
das, anecoicas, con refuerzo posterior.
La neuroimagen desempefia un pa-
pel crucial en la caracterizacién y abor-
daje del diagnéstico diferencial de es-
tas lesiones. Objetivo. Exponer la re-
levancia de la neuroimagen en el
diagndstico de quistes aracnoideos a
propésito de un caso, y plantear las
bases para el abordaje diagndstico de
esta entidad. Caso clinico. Varén de 27
afos, ecuatoriano, que consulté por
alteraciones cognitivas descritas co-
mo ‘pérdida de memoria’ en los Ulti-
mos meses, con episodios de des-
orientacion temporoespacial. Referia
molestias visuales de un afio de evo-
lucién sin fotofobia. Antecedentes
personales: episodios ténicos con cia-
nosis periférica, pérdida del control
de esfinteres y periodo poscritico pos-
terior entre el primer y sexto afio de
vida, (hasta 3 episodios/dia al inicio,
con resolucién espontdnea comple-
ta). No se estudiaron. La TC craneal
de urgencias mostrd dos lesiones ex-
traaxiales en convexidades, de gran
tamafio (derecha: 7 x 4,5 x 10 cm; iz-

quierda: 5x 9 x 11 cm), bien delimita-
das, homogéneas, uniloculares, con
densidad idéntica al LCR, que se ex-
tendian superior y anteriormente en
las cisuras de Silvio, desplazando las
estructuras cerebrales. La RM craneal
realizada durante el ingreso confirmé
la presencia de dos lesiones quisticas
extraaxiales en convexidades cerebra-
les, de gran tamafio, isointensas al LCR,
con remodelamiento déseo, correspon-
dientes a quistes aracnoideos bilate-
rales. Cortex y resto de estructuras en-
cefdlicas, respetadas y desplazadas. El
diagndstico diferencial se planteé en-
tre esquisencefalia bilateral de labios
abiertos, higromas subdurales, hidra-
nencefalia y quistes aracnoideos. La
preservacion del cortex y el resto de
estructuras encefdlicas, junto con el
desplazamiento de vasos y la remo-
delacién ésea, apoyaban el diagndsti-
co de quistes aracnoideos. Conclusio-
nes. Los quistes aracnoideos son le-
siones congénitas frecuentes que pre-
sentan una clinica variable en funcién
de la localizacién y de su repercusion
sobre el flujo de LCR y estructuras ad-
yacentes. Las técnicas de neuroima-
gen adoptan un papel crucial en su
diagndstico.

25.

Estudio clinico, aleatorizado,
controlado con placebo, cruzado,
doble ciego, acerca del uso

de zolpidem en pacientes

en estado vegetativo o estado
de minima conciencia

B. Moliner, C. Colomer, J. Ferri, J. Olaya,
C. Garcia, L. Torres, J. Chirivella, E. Noé
Servicio de Dafio Cerebral. Hospitales

NISA. Fundacién Instituto Valenciano
de Neurorrehabilitacién (FIVAN). Valencia.

Introduccion. El zolpidem, hipnético
imidazopiriddnico, aparece en la bi-
bliografia como un farmaco cuyo efec-
to paraddjico ha provocado en algu-
nos casos de pacientes en situacion
neuroldgica de estado vegetativo (EV)
0 minima conciencia (EMC), una me-
joria clinica evidente, independiente-
mente del tiempo pasado desde el
mecanismo desencadenante del da-
fio cerebral. Pacientes y métodos. En-
sayo clinico aleatorizado, controlado,
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cerrado, cruzado, doble ciego con una
toma dnica de 10 mg/dia de zolpi-
dem, en pacientes en EV 0 EMC. Se in-
cluyd en el estudio a 10 pacientes in-
gresados entre marzo de 2008 y sep-
tiembre de 2009 en nuestro servicio,
que cumplian criterios clinicos de EV
(n=3) 0 EMC (n =7), de acuerdo con
la puntuacién en la Coma Recovery
Scale-revised (CRS-r). En todos los ca-
sos, el diagndstico neuroldgico no ha-
bia variado previamente a su inclu-
sién en este estudio a pesar de la rea-
lizacién de un programa de estimula-
cién multisensorial. Los pacientes fue-
ron asignados al azar a cualquiera de
los dos grupos de tratamiento: uno,
con placebo, y otro, con Stilnox @,
una vez al dia durante cinco dias (do-
sis de 10 mg/dia via oral). Inmediata-
mente después de los cinco primeros
dias, los grupos se cruzaron para se-
guir con otro periodo de tratamiento
de cinco dias. Todos los pacientes fue-
ron valorados durante los 10 dias de
duracién del ensayo una hora antes
de la administracién del farmaco o
del placebo y una hora después, con
la Post-Acute Level of Consciousness
Scale (PALOC) y la CRS-r. Se compara-
ron las puntuaciones obtenidas en ca-
da paciente antes y después de la ad-
ministracién de zolpidem y placebo.
Resultados. Uno de los 10 pacientes
valorados mostré una respuesta clini-
camente significativa, de acuerdo con
las puntuaciones de la CRS-ry de la
PALOC, en las cinco valoraciones co-
rrespondientes a los cinco dias de to-
ma del farmaco respecto a la toma de
placebo. En los nueve pacientes res-
tantes, no existid respuesta clinica
apreciable o bien aparecié somnolen-
cia. No se detectaron otros efectos secun-
darios adversos. Conclusiones. Nuestros
resultados coinciden con los estudios de
casos aislados publicados hasta la fe-
cha, demostrando la utilidad del zol-
pidem en pacientes en EV 0 EMC. Da-
da la sequridad del farmaco y lo rele-
vante de su respuesta clinica en esta-
dos de alto nivel de discapacidad, reco-
mendamos su ensayo terapéutico en
esta poblacién. Futuros estudios con
mayor poblacién deben ayudar a en-
tender las bases fisiopatoldgicas que
generan respuestas clinicas diferentes
y las variables que permitan predecir el
grupo de pacientes respondedores.
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26.

Apoplejia hipofisaria: descripcion
de cuatro casos secundarios

a infarto hemorragico de
adenoma hipofisario

M. Peinazo Arias, R.M. Vilar Ventura,
A. Gozalbo Simén, J. Renau Lagranja,
C. Soriano Soriano, M.T. Pérez Saldafia,

D. Rodriguez Luna, E. Pajarén Boix,
C. Vilar Fabra

Hospital General de Castelldn.

Introduccion. La apoplejia hipofisaria
es una entidad clinica aguda poco fre-
cuente que suele ser secundaria al in-
farto isquémico o hemorragico de un
adenoma hipofisario. Puede manifes-
tarse con cefalea, déficits visuales, of-
talmoplejia y alteracién del nivel de
conciencia. Objetivo. Estudiar una se-
rie de cuatro casos clinicos con déficits
neuroldégicos, neuroimagen y hallaz-
gos analiticos compatibles con apo-
plejia hipofisaria. Pacientes y métodos.
Presentamos cuatro pacientes varo-
nes, con una edad media de 58,7 +
4,3 afos, que ingresaron en nuestro
centro entre los meses de enero de
2009 a enero de 2010. Resultados.
La presentacién clinica fue en forma
de cefalea brusca e intensa en dos pa-
cientes, junto con nauseas y vomitos.
Se encontrd diplopia binocular en dos
pacientes, hemianopsia bitemporal
en uno y ptosis palpebral con limita-
cién para la movilidad ocular extrinse-
ca en dos de ellos. Un paciente pre-
sentd mareo rotatorio de 30 minutos
de duracidn, sin otra sintomatologia.
En las imagenes de RM cerebral, en
todos los casos se detectd la presen-
cia de macroadenoma hipofisario con
hemorragia asociada y compresién
quiasmatica en dos de ellos. Dos pa-
cientes desarrollaron, secundariamen-
te, un panhipopituitarismo que requi-
rié terapia hormonal sustitutiva. Uno
de los pacientes ya presentaba déficit
de hormona del crecimiento y de hor-
mona adrenocorticotropa en deter-
minaciones realizadas dos meses an-
tes, aunque no recibia tratamiento.
Un caso mantuvo niveles hormonales
normales. Todos los pacientes se so-
metieron a intervencién neuroquirdr-
gica, con remisién completa de los
déficits neuroldgicos en tres casos. El

paciente que comenz6 con hemianop-
sia bitemporal mejoré la vision del
ojo izquierdo, pero persistié con he-
mianopsia temporal derecha tras la
intervencion. Conclusién. Ningun pa-
ciente habia sido diagnosticado de
adenoma hipofisario antes del even-
to, aunque uno ya mostraba déficit
hormonal analitico previamente, pe-
ro carecia de neuroimagen. Cabe des-
tacar el papel de la RM cerebral en el
diagndstico de confirmacién. Todos
los pacientes se sometieron a descom-
presién quirdrgica tras mas de cuatro
semanas del evento clinico. Algunos
estudios demuestran que la cirugia
precoz (menos de siete dias tras el ic-
tus) conlleva un prondstico visual mas
favorable, comparada con la cirugia
mas tardia. Estos casos muestran que
debe incluirse la apoplejia hipofisaria
en el diagnéstico diferencial ante pa-
cientes que se presentan con cefalea
brusca e intensa y déficits de agudeza
visual, pues supone una emergencia
neuroldgica tratable.

27.

Sindromes clinicos aislados:
valoracién prongstica en funcién
de los patrones de bandas
oligoclonales y la neuroimagen

M. Peinazo, M.J. Magraner, N. Martin,
B. Casanova

Hospital General de Castellon.
Hospital Universitario La Fe.

Introduccion. La presencia de bandas
oligoclonales (BOG) de tipo IgG en el
LCR, asi como las lesiones observadas
en RM basal en pacientes con sindro-
mes clinicos aislados (SCA), han de-
mostrado ser herramientas Utiles pa-
ra diferenciar los pacientes con bajo,
medio y elevado riesgo de desarrollar
una esclerosis multiple (EM) clinica-
mente definida. Objetivo. Valorar si
existen diferencias en la evolucién cli-
nica y radiolégica en pacientes con
SCA, en relacién a los diferentes pa-
trones de BOG IgG en LCR. Pacientes y
métodos. Estudio analitico observa-
cional de las caracteristicas clinicas,
inmunoldgicas y de neuroimagen de
una serie de 11 pacientes que se pre-
sentaron con un SCA. Resultados. Se
incluyen 11 pacientes con una edad

media de 37,8 + 11,02 afios (rango:
25-56 afios), siendo el 72,7% muije-
res. EI 45,5% se presentaron con neu-
ritis dptica, el 27,3% con mielitis trans-
versa, el 18,2% con sintomatologia
troncoencefalica y el 9,1% con sinto-
mas polirregionales. El 81,8% progre-
saron hacia EM definida (segun crite-
rios de McDonald), con un tiempo
medio de conversién de 4,33 meses.
Se definieron tres grupos en funcién
del patrén de BOG en LCR: no BOG
(IgG-), si BOG (IgG+), y presencia de
dos bandas adicionales IgG+ mas que
en suero (IgG>). El 45,5% fueron IgG+;
IgG—, el 27,3%, e 1gG>, el 27,3%. Se
valord la media de volumen lesional
en la RM basal para los tres grupos:
2.165,3 £ 3.030 mm? (rango: 215-
5.657 mm?) para pacientes IgG—; 2.938
+1.669,2 mm?® (rango: 1.169-5.602)
para lgG+, y 44.981 + 62.166 mm>
(rango: 1.023-88.939 mm?) para pa-
cientes lgG>. Existieron diferencias
significativas con p < 0,05 (prueba T
para una muestra), en volumen lesio-
nal entre el grupo IgG+ y el 1gG>. El
100% de pacientes IgG> progresaron
hacia EM definida, frente al 80% de
IgG+y el 66,6% de IgG—, sin que exis-
tieran diferencias significativas (p =
0,56; chi al cuadrado). Mediante ana-
lisis de supervivencia de Kaplan-Meier
se observd que no existian diferencias
significativas en cuanto a la probabili-
dad de no presentar una puntuacién
de 2,5 en la EDSS a lo largo del tiem-
po, entre pacientes con BOG IgG+ e
IgG> (p = 0,07; log-rank = 3,3). Con-
clusion. Los pacientes que presentan
un patrén de BOG IgG> en el LCR tie-
nen mayor carga lesional en RM en el
momento de la aparicién del SCA, y
todos ellos evolucionan hacia una EM
definida. La presencia de este patrén
puede relacionarse con un peor pro-
nostico en los pacientes poseedores
de éste. Actualmente se estd amplian-
do el estudio con un mayor nlimero
de casos para valorar esta hipdtesis.
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28.

Endocarditis trombética

no bacteriana asociada

a un carcinoma metastasico
de origen gastrico

J. Renau Lagranja, R.M. Vilar Ventura,
M. Peinazo Arias, A. Simén Gozalbo,

B. Claramonte Clausell, M.T. Pérez
Saldafa, D. Geffner Sclarsky

Hospital General de Castellén.

Introduccion. La endocarditis maran-
tica o endocarditis trombdtica no bac-
teriana (ETNB) es una causa poco fre-
cuente de ictus, cuya presencia suele
asociarse a enfermedades malignas y
estados de hipercoagulabilidad. Pre-
sentamos el caso de un paciente con
endocarditis marantica e infartos ce-
rebrales multiples asociada a un carci-
noma metastatico de origen gastrico.
Caso clinico. Varén de 37 afios de
edad, fumador de 40 cigarrillos/dia,
sin otros antecedentes de interés, que
ingresé por un sindrome constitucio-
nal de dos meses de evolucién, mani-
festado por anorexia y pérdida de 10 kg
de peso. Inicialmente tuvo episodios
de dolor abdominal y diarrea. Poste-
riormente, durante el ingreso, pre-
sentd deterioro neurolégico, con dis-
minucién del nivel de conciencia, he-
miparesia izquierda y paralisis facial
supranuclear izquierda, presentando
una puntuacién de 17 en la NIHSS. En
la RM se apreciaban infartos cerebra-
les agudos en el territorio de la arteria
cerebral media derecha, arteria cere-
bral posterior derecha y cerebelo. An-
te la sospecha de ictus de origen car-
dioembodlico se realizé una ecocardio-
grafia transtordcica, que mostré au-
sencia de valvulopatias y ventriculo iz-
quierdo de tamafio y contractilidad
normales. En la ecocardiografia tran-
sesofagica se visualizd una masa re-
dondeada de 5 mm en la valva poste-
rior de la valvula mitral, no sugestiva
de vegetacion, ayudando a establecer
el diagndstico de ETNB. El estudio mi-
crobioldgico y seroldgico fue negati-
vo, lo que permitié descartar la etiolo-
gfa infecciosa. En el estudio de pato-
logia de base se encontrd, mediante
puncién de aspiracién con aguja fina
de adenopatia supraclavicular izquier-
da y TAC toracoabdominopélvica, un

cancer de origen gdstrico con multi-
ples adenopatias cervicales y supra-
claviculares izquierdas, mediastinicas
y retroperitoneales. Conclusiones. La
ETNB es una entidad asociada a esta-
dos de hipercoagulabilidad con pre-
sencia de depdsitos espontaneos de
fibrina y plaquetas que forman lesio-
nes valvulares con alto potencial em-
boligeno. Aunque es dificil establecer
la incidencia real de esta entidad, las
series de autopsias muestran una in-
cidencia de 0,3-9,3%. El diagndstico
debe sospecharse ante la presencia
de embolismos sistémicos en multi-
ples territorios, aunque es poco fre-
cuente que el diagndstico de la ETNB
preceda al de la enfermedad maligna
subyacente. Los hallazgos mediante
ecocardiografia transesofdgica, junto
con el contexto clinico y la negativi-
dad del estudio microbioldgico, per-
miten establecer el diagndstico de es-
ta entidad.

29.

Ictus de causa inusual
en un paciente joven
S. Reyes Pausa, G. Juan Catalg,

A. Alcantud Bertolin, N. Vivé Orti, J.M.
Ferrer Casanova, A. Gonzalez Masegosa

Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia.

Objetivos. Presentar un caso de ictus
isquémico en un paciente joven, se-
cundario a embolia paraddijica, y re-
cordar la enfermedad de Rendu-Osler
como causa probable de ictus isqué-
mico en pacientes jévenes, ya que se
trata de una entidad hereditaria auto-
sémica dominante con penetrancia
incompleta y manifestaciones clinicas
de aparicién tardia, que muchas ve-
ces se infradiagnostica. Un objetivo
secundario es realizar una revision de
las opciones terapéuticas para este ti-
po de pacientes. Caso clinico. Mujer
de 50 afos de edad, con antecedente
de hipertension arterial leve, asma y
rinoconjuntivitis alérgicas, tromboci-
tosis estudiada por hematologia y en-
fermedad de Rendu-Osler —epistaxis
desde la infancia, varios familiares de
primer grado afectados y tres malfor-
maciones arteriovenosas pulmonares
(MAV)-, que ingresé en Neurologia
por disartria y paresia facial supranu-
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clear izquierda asociadas a cefalea oc-
cipital derecha de aparicién brusca.
En la exploracién presentaba, ade-
mas, una hemihipoestesia faciobra-
quial al pinchazo, asi como telangiec-
tasias cutaneas, con resto de explora-
cién neuroldgica y general normales.
Analitica general, con estudio de au-
toinmunidad e hipercoagulabilidad,
normal, a excepcién de 620.000 pla-
quetas. TCy radiografia de térax, nor-
males. La RM revelé un infarto isqué-
mico agudo en el territorio de la arte-
ria cerebral media derecha y otros in-
fartos de caracter crénico en ambos he-
misferios cerebelosos. El eco-Doppler de
troncos supraadticos y el Doppler veno-
so de miembros inferiores fueron nor-
males. En la ecocardiografia transto-
racica, asi como en la transesofagica,
se diagnosticd un shunt derecha-iz-
quierda a través de un foramen oval
permeable. Se inicié tratamiento an-
tiagregante con 100 mg/dia de aspiri-
na, que hubo que suspender por un
aumento en la frecuencia de epistaxis
con repercusion en el hemograma.
Posteriormente se decidié embolizar
dos de las tres MAV pulmonares y se
pospuso la decisién terapéutica con
respecto al foramen oval permeable.
La paciente evoluciond favorablemen-
te. Conclusion. Debe considerarse es-
ta entidad en pacientes jévenes con
ictus y hacer hincapié en los antece-
dentes familiares. Se trata de una si-
tuacion especial a la hora de elegir un
tratamiento adecuado; la mayoria de
autores recomienda tratar las MAV
pulmonares, incluso en los asintoma-
ticos, aunque se recomienda buscar
otras causas de ictus en un paciente
joven si las MAV son pequefias.

30.

La mejora del control postural
favorece la independencia

en las actividades de la vida
diaria

E. Sdnchez Duran

Centro de Dafio Cerebral Sobrevenido
Casaverde.

Introduccion. Tras una lesién cerebral,
el paciente presenta alteraciones en
los componentes de desempefio de
las actividades de la vida diaria que le

impiden desarrollar dichas actividades
de forma adecuada. Desde terapia
ocupacional se entrenan los compo-
nentes afectados con el fin de aumen-
tar la independencia en las activida-
des de la vida cotidiana. Caso clinico.
Mujer de 61 afios, que sufrié un ictus
en la arteria cerebral media y poste-
rior derechas. Presentaba hemiplejia
izquierda, heminegligencia y proble-
mas atencionales importantes. Era de-
pendiente en las actividades basicas
de la vida diaria. El objetivo era mejo-
rar el control postural en sedestacion
en una paciente con dafio cerebral
para aumentar la independencia en
la actividad de vestirse. Se realizaron
sesiones de tratamiento individual de
reeducacion de actividades de |a vida
diaria, desde terapia ocupacional, en
un contexto real, trabajando con la
actividad de vestirse. Se modificé el
entorno para proporcionar mayor es-
tabilidad y sequridad a la paciente y,
con ello, mejorar la ejecucién de ves-
tirse de la parte superior. Las sesiones
eran diarias, de 30 minutos de dura-
cién. Ademds, en la sala de terapia
ocupacional se realizaron actividades
para mejorar el control postural en
sedestacion tres veces por semana
durante 30 minutos cada sesion. Tras
tres meses de intervencién, la pacien-
te era capaz de mantener el equilibrio
en sedestacién, con un adecuado con-
trol postural que le permitia participar
activamente en el hecho de vestirse
de la parte superior, asi como colabo-
rar elevando los miembros inferiores
para ponerse el calzado. No precisaba
ayuda externa para mantener el con-
trol postural. En la silla de ruedas se
mantienen las adaptaciones que se
realizaron. Conclusion. Estos resulta-
do llevan a hacer hincapié en la im-
portancia del tratamiento rehabilita-
dor en el paciente con dafio cerebral,
aunque hayan pasado varios afios
desde la lesidon, ya que, como hemos
podido comprobar, es posible mejo-
rar la independencia del paciente en
su vida cotidiana, alcanzando con ello
beneficios para el paciente y disminu-
yendo la carga del cuidador.
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31.

Sindrome de Froin y papiledema
como primera manifestacion
de un tumor espinal

A. Simén Gozalbo, R. Vilar Ventura,
M. Peinazo Arias, J. Renau Lagranja,
0. Cortés Andrés, C. Vilar Fabra,

B. Claramonte Clausell, D. Geffner
Sclarsky

Hospital General de Castellén.

Introduccion. La asociacién entre tu-
mores de médula espinal y papilede-
ma es poco frecuente, siendo excep-
cional que se manifieste como de ini-
cio clinico. Presentamos a una pacien-
te finalmente diagnosticada de epen-
dimoma de filum terminale, con clinica
de hidrocefalia y sindrome de Froin,
sin aparicién de sintomas medulares.
Caso clinico. Mujer de 47 afos, que
consultd por visién borrosa y cefalea
holocraneal pulsétil progresiva de cua-
tro meses de evolucién. El examen of-
talmoscépico reveld un papiledema
bilateral, y la RM cerebral con veno-
graffa, un aumento leve de la talla ven-
tricular, sin edema transependimario.
El analisis del LCR mostré un aspecto
xantocrémico gelatinoso, coagulando-
se el material a temperatura ambien-
te, con hiperproteinorraquia de 539
mg/dL y presion normal. Ante estos
resultados se realizé una RM del ra-
quis completo, que mostré una lesion
tumoral intradural en cola de caballo,
ocupante del canal medular en L3,
con intenso realce de gadolinio. Se
procedid a la intervencién quirdrgica,
aprecidndose una masa de elevada
densidad que englobaba varias raices
de la cola de caballo. La exéresis fue
subtotal. El examen histoldgico revel6
el diagndstico de ependimoma mixo-
papilar. Actualmente, la paciente ha
quedado asintomadtica, sin recidivas.
Conclusiones. El bloqueo completo
del canal medular, en nuestro caso
por un tumor, causa estancamiento
del LCR dentro del saco tecal, con au-
mento de los niveles de proteinas tan-
to por exudacién del propio tumor co-
mo por blogueo o lentificacién del flu-
jo de LCR (a causa de la obstruccién
mecanica proteica). Dicho aumento
puede producir hidrocefalia normo-
tensiva, con presencia de papiledema
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y signo de Froin (la coagulacién, al
contacto con el aire, del LCR extraido
distalmente a la obstruccién al reali-
zar la puncién lumbar, ocasionada
por la presencia de grandes cantida-
des de fibrinégeno). Los tumores me-
dulares mas frecuentemente asocia-
dos a estos fenémenos son los intra-
durales y en mas de la mitad de los
casos se trata de ependimomas, so-
bre todo localizados en la zona lum-
bar. La aparicién de signos o sintomas
de hipertensién intracraneal de nue-
va aparicién, acompafado de un au-
mento de proteinas en el LCR, debe
sugerir la presencia de una lesién ocu-
pante de espacio en el canal medular.

32.

Sindrome del ‘hombre en barril’
en un paciente con sindrome
antifosfolipido y sindrome de
Sneddon

J.F. Vazquez Costa, A. Alfaro Giner,
|. Sastre Bataller, R. Sivera Mascaro,
M.E. Boscd Blasco

Hospital Universitario La Fe. Valencia.

Introduccion. El sindrome antifosfoli-
pido (SAF) es un trastorno autoinmu-
ne con anticuerpos frente a fosfolipi-
dos junto a trombosis vasculares o
abortos recurrentes. Las manifestacio-
nes neuroldgicas mas frecuentes son
isquemias cerebrales de origen embé-
lico. El sindrome de Sneddon es una
forma de presentacion del SAF que
cursa con ictus, insuficiencia mitral, /i-
vedo reticularis e hipertension. El sin-
drome del ‘hombre en barril’ se carac-
teriza por diplejia braquial de predo-
minio proximal, con respeto facial y
de miembros inferiores. Se asocia a
multiples etiologias (hipoperfusion en
territorios frontera, mielopatias, en-
fermedad de motoneurona y neuro-
patfas). Objetivo. Describir el caso de
una paciente con sindrome antifosfo-
lipido y sindrome de Sneddon, que se
presentd como sindrome del ‘hombre
en barril’, y discutir sobre el diagndsti-
co y el tratamiento mas adecuado.
Caso clinico. Mujer de 34 afios, sin
factores de riesgo cardiovascular, con
parestesias y debilidad progresiva en
el brazo izquierdo y posteriormente
en el brazo derecho, de meses de evo-

lucién, considerada como mielorradi-
culopatia cervical mecdnica. Simulta-
neamente, referia disnea y petequias
subungueales; se detecté una insufi-
ciencia mitral grave, para la cual re-
chaz6 la cirugia. A los siete meses in-
gres6 por disartria de aparicion brus-
ca asociada a febricula, aumento de
su disnea, pérdida de peso, pareste-
sias peribucales y progresion de la de-
bilidad en los miembros superiores.
En la exploracién destacaba una ten-
sién arterial de 174/135 mmHg, livedo
reticularis en tronco y piernas, hemo-
rragias en astilla subungueales y un
soplo mitral sistdlico. Neurolégica-
mente, se apreciaba una apraxia ocu-
lomotriz y debilidad en los miembros
superiores, de predominio proximal y
derecho. Reflejos exaltados en los
miembros superiores e hipopalestesia
en las manos. Marcha con disminu-
cién del braceo, de predominio dere-
cho, y leve alteracién de los reflejos
posturales. El ecocardiograma objeti-
vé una insuficiencia mitral grave, con
una vegetacion de 4 x 6 mm. Se reali-
26 cirugia reparadora valvular, corres-
pondiendo la vegetacién a un trombo
de fibrina parcialmente organizado
(endocarditis de Libman-Sacks). La TAC
y la RM cerebrales mostraron multi-
ples lesiones porencefalicas en la sus-
tancia blanca periventricular fronto-
parietal bilateral, en territorio limitro-
fe de la arteria cerebral anterior y me-
dia, algunas con restriccién de la difu-
sion. El estudio vascular fue normal.
Las analiticas mostraron una modera-
da elevacién de IgG anticardiolipina y
AB2GPI1gG, anemia, leucopeniay trom-
bocitopenia. La capilaroscopia detecté
un fenémeno de Raynaud primario. Se
le diagnosticd un SAF primario y se
traté con anticoagulacién No presen-
t6 nuevos fenémenos embdlicos y me-
jord con rehabilitacién. Conclusion. El
sindrome del ‘hombre en barril" es
una posible manifestacién de embo-
lismo cerebral mltiple de origen car-
diaco. En el contexto de endocarditis
asociada a SAF, el tratamiento anti-
coagulante es de eleccién para evitar
nuevos fenémenos embdlicos.

33.

Siringomieliay

esclerosis multiple

R.M. Vilar Ventura, A. Belenguer
Benavides, M. Peinazo Arias, A. Simén
Gozalbo, J. Renau Lagranja, D. Geffner
Sclarsky

Hospital General de Castellén.

Introduccion. La siringomielia es la pre-
sencia de cavidades quisticas en la mé-
dula que destruyen la sustancia gris y
dafan las fibras nerviosas. En pacien-
tes con esclerosis multiple (EM) se
han descrito casos con siringomielia.
La desmielinizacién debe considerar-
se como posible causa de este tipo de
lesién. Presentamos dos casos de pa-
cientes con EM y siringomielia. Casos
clinicos. Caso 1: varén de 36 afios que
presentd tres brotes con clinica de
tronco y mielitis. Los exdmenes com-
plementarios eran normales, salvo
bandas oligoclonales en el LCR. En la
RM cerebral se apreciaban lesiones
desmielinizantes en la sustancia blan-
ca periventricular y la protuberancia,
con captacién de contraste, y en la
RM cervical, malformacién de Chiari
tipo 1, con cavidad siringomiélica en
C2-C4. Se diagnosticd EM y se inicié
tratamiento con interferén B-1b, re-
duciendo las recaidas y la discapaci-
dad. Caso 2: varén de 26 afios que
presentd clinica de mielitis, con dismi-
nucion de la sensibilidad vibratoria en
las piernas, dismetria, reflejos osteo-
tendinosos exaltados y marcha ataxi-
ca. En la RM cerebral se visualizaron
lesiones desmielinizantes en diferen-
tes localizaciones, y en la RM cervical,
siringomielia desde C5-T10. Los po-
tenciales evocados eran compatibles
con enfermedad desmielinizante. Al
afo se realizé una RM de control, en
la que aparecié una nueva lesion cap-
tante de contraste y aumento de la si-
ringomielia. Se diagnosticé EM y se
inicié tratamiento con interferén B-1a,
con mala evolucién, estando pendien-
te de tratamiento quirdrgico. Conclu-
siones. Existen multiples causas que
participan en la formacién de sirin-
gos, entre ellas procesos postinflama-
torios como la EM. Muchas veces son
lesiones asintomaticas encontradas
en una neuroimagen de rutina. Presen-
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tamos dos casos (3,28%) de un total
de 164 pacientes diagnosticados de
EM. Siempre cabe la duda de si es una
coincidencia de ambas patologias o si
constituye la evolucién de una placa
cervical. En el primer caso, es mas
probable que fuera una evolucién de
una placa cervical, ya que presentaba
marcadores de EM y respuesta al tra-
tamiento, reduciendo las recaidas, la
discapacidad y la progresion de la en-
fermedad. En el sequndo caso, a pe-
sar de cumplir criterios de EM, su sirin-
gomielia progresé, su discapacidad
aumentd y no mejoré con el trata-
miento médico, estando pendiente
de tratamiento quirtrgico. En este ca-
so puede ser una coincidencia de am-
bas enfermedades, una EM y una si-
ringomielia en progresion, la razén de
su discapacidad. Ante una siringomie-
lia hay que tener presente el diagnds-
tico de EM, ya que se pueden evitar
tratamientos mas agresivos como una
intervencién quirdrgica.

34.

Complicacién neuroldgica en
una mastoiditis por tuberculosis

M.N. Vivé Orti?, G. Juan Catala®,

S. Reyes Pausa?, A. Gonzdlez Masegosa?,
I. Dob6n Martinez?, C. Poyatos Ruipérez®
2Servicio de Neurologia. ®Servicio de

Radiodiagndstico. Hospital Universitario
Doctor Peset. Valencia.

Introduccion. Mycobacterium tubercu-
losis supone una causa infrecuente de
mastoiditis; es frecuente el retraso en
el diagndstico, con complicaciones po-
tencialmente serias. Entre las compli-
caciones intracraneales descritas se
incluyen meningitis, presencia de tu-
berculomas, afectacion de mdltiples
pares craneales y trombosis de senos

venosos, con especial afectacién del
seno sigmoide o lateral. Caso clinico.
Mujer de 56 afos que presentaba un
sindrome de Collet-Sicard (paralisis
del IX, X, XI'y XII pares craneales), se-
cundario a una infiltracién del aguje-
ro yugular derecho, con presencia de
un cuadro de hipertensién intracra-
neal, y que asociaba una lesién oto-
mastoidea inflamatoria de etiologia
no filiada. La paciente recibid trata-
miento médico y fue valorada por el
Servicio de Otorrinolaringologia de
dos hospitales distintos, que no consi-
deraron patoldgica la alteracion mas-
toidea y diagnosticaron (de nuevo)
otitis media serosa, por lo que reco-
mendaron tratamiento antibidtico y
seguimiento evolutivo, y descartaron
la posibilidad de biopsiar dicha lesion.
La paciente precisd posteriores ingre-
sos en el Servicio de Neurologia, pre-
sentando una trombosis yugular bila-
teral con una persistencia del cuadro
de hipertensién intracraneal. Final-
mente, en un ingreso posterior en el
Servicio de Medicina Interna, se le
diagnosticé osteomielitis tuberculosa
con abscesificacion paraesternal, reci-
biendo tratamiento con tuberculosta-
ticos. Presentd una mejoria clinica y
se resolvié parcialmente el cuadro de
afectacion intracraneal. Conclusiones.
Presentamos una complicacion neu-
roldgica infrecuente de una tubercu-
losis extrapulmonar, resaltando su di-
ficultad diagndstica.

35

Descripcion de dos casos
de multineuropatia
sensitiva dolorosa asociada
a hipertrigliceridemia

R. Sivera Mascard®, M.E. Boscd Blasco?,
T. Sevilla Mantecén?, C. Diaz Marin¢,
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M.J. Chumillas€, F. Mayordomo
Fernandez®, J.J. Vilchez Padilla®

2Servicio de Neurologia. °Servicio

de Anatomia Patoldgica. “Servicio de
Neurofisiologia. Hospital Universitari La Fe.
Valencia. ¢Servicio de Neurologia. Hospital
Marina Baixa. Villajoyosa, Alicante.

Objetivo. Describir dos pacientes con
neuropatia sensitiva dolorosa asocia-
da a hipertrigliceridemia grave. Casos
clinicos. Caso 1: varén de 39 afios, con
antecedentes de dislipemia familiar
(triglicéridos en torno a 6.000 mg/dL),
que comenzd con parestesias y dises-
tesias en la cara lateral del quinto de-
do y el carpo derecho, posteriormen-
te extendidas a las plantas de los pies
de predominio derecho. El examen
mostrd balance motor y reflejos nor-
males. Hipoestesia algésica y alodinia
en guante y calcetin, mayor en terri-
torio cubital derecho, planta y dedos
del pie derecho. Sensibilidad vibrato-
ria y posicional normales. Lesiones cu-
taneas en el muslo y los antebrazos
sugestivas de depdsitos lipidicos. Ca-
so 2: vardn de 49 afios, con antece-
dentes de hipertrigliceridemia grave
(triglicéridos: 2.000 mg/dL) no fami-
liar, que condujo a una pancreatitis
19 afios antes, con diabetes residual.
Comenz6 en el afio 2001 con hormi-
gueos y disestesias en los tres prime-
ros dedos de la mano izquierda, que
se extendieron a la mano derecha y
hasta el codo izquierdo en un afio. En
2009 desarrollé clinica de dolor que-
mante de distribucién hemicorporal
inicial y extension posterior, originan-
do acorchamiento cuadridistal y di-
sestesias en la cara anterior de los
muslos. En la exploracién se observd
balance motor normal, arreflexia ge-
neralizada, hipoestesia algésica en
guante alto y calcetin medio, territo-
rio de ambos femorocutaneos y cara

anterior del térax. Hipopalestesia en
las manos e iniciandose en espinas ti-
biales en los miembros inferiores, po-
sicional normal. Lesiones cutaneas
petequiales en ambos tobillos. En am-
bos casos clinicos se realizé un amplio
estudio analitico etioldgico (bioquimi-
ca, hemograma, serologias, autoin-
munidad, vitaminas, IEF), con un Uni-
co hallazgo de perfil lipidico grave-
mente alterado (triglicéridos de 1.518
y 6.161 mg/dL, y colesterol total de
385 y 559 mg/dL, respectivamente).
El estudio electromiografico mostré
en ambos pacientes datos de neuro-
patia sensitiva axonal asimétrica gra-
ve. La anatomopatologia del primer
paciente mostré una vasculitis acusa-
da (infiltrados de células mononu-
cleadas con destruccion de pared vas-
cular en epineuro), y del segundo, sig-
nos indirectos de vasculitis en nervio
(pérdida de fibras mielinicas con dis-
tribucién multifocal y degeneracién
axonal) y vasculitis leucocitoclastica
en piel. En el primer caso, el trata-
miento con corticoides sistémicos me-
jord la clinica dolorosa, que precisé
asociar azatioprina tras una recaida.
En el segundo paciente se iniciaron
corticoides en dosis bajas junto con
micofelonato mofetil (por la diabetes
mellitus), con respuesta clinica par-
cial. Dada la hipertrigliceridemia gra-
ve pese al tratamiento farmacoldgico
(2.000-6.000 mg/dL), se inicié trata-
miento con plasmaféresis. Conclusio-
nes. La hipertrigliceridemia grave pue-
de asociarse a neuropatia sensitiva
dolorosa y se ha descrito una mejoria
con tratamiento hipolipemiante in-
tensivo. El mecanismo patogénico se
desconoce. Ante los hallazgos anato-
mopatoldgicos y la respuesta al trata-
miento inmunosupresor de los casos
presentados, se propone un mecanis-
mo vasculitico.
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