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O1.

Navegando a través del
inventario neuropsiquiatrico
en las distintas demencias
degenerativas

T. Ojea, M.M. Gonzalez Alvarez de
Sotomayor, O. Fernandez Fernandez

Instituto de Neurociencias Clinicas.
Hospital Regional Universitario Carlos
Haya. Malaga.

Objetivo. Determinar los distintos pa-
trones conductuales en los diversos
subtipos de demencias degenerativas
como complemento al diagnéstico di-
ferencial. Pacientes y métodos. He-
mos examinado el inventario neuro-
psiquidtrico (NPI) en 746 pacientes con
enfermedad de Alzheimer (EA), 29
con atrofia cortical posterior (ACP),
37 con demencia por cuerpos de Lewy
(DCL), 81 con demencia frontotempo-
ral variante conductual (DFTvc), 73
con demencia semantica, 46 con afa-
sia progresiva no fluente y 37 con DFT
variante temporal derecha (DFTvtd).
Aportamos datos demograficos y
tiempo de evolucién y analizamos las
caracteristicas de los 12 ftems del NPI
en frecuencia global y frecuencia anual
de los sintomas. Resultado y conclu-
siones. Delirios y alucinaciones son
significativamente mas frecuente en
la DCL y en la DFTvtd. Predominan
ademas en la fase moderada de la EA
y en la fase avanzada de las ACP. La
depresion, la ansiedad, la irritabilidad
y la agitacién predominan significati-
vamente en las demencias posterio-
res, DCL, EA'y ACP sobre el resto de las
demencias. La apatia es el sintoma

mas frecuente en todos los tipos de
demencia, alcanzando el 90% en la
DFTvc y DCL, en torno al 85% en la
DFTvtd y el 80% en la EA. La desinhibi-
cién-euforia es especifica de DFTvtd.
La conducta motora aberrante es es-
pecialmente destacable en la DFTvtd,
la DCLy en las fases media de la EA 'y
final de la ACP. La compulsién por la
comida es muy especifica de la DFTvtd
y la DFTvc, y no de las afasias. Tam-
bién destaca en la fase final de la DCL.
Los trastornos del suefio son especial-
mente frecuentes en la DCL y algo
menos en la ACPy la EA.

02.

Sindrome desmielinizante
aislado: medida del estado
axonal

V. Fernandez, M.J. Postigo, P.
Urbaneja, L. Rodriguez, A. Ledn, A.
Alonso, M. Guerrero, O. Fernandez
Instituto de Neurociencias Clinicas.

Hospital Regional Universitario Carlos
Haya. Malaga.

Introduccion. El sindrome desmielini-
zante aislado (SDA) es un episodio ais-
lado de sintomas neuroldgicos com-
patible con la esclerosis mdiltiple (EM),
como la neuritis éptica. El 80% de SDA
con lesiones en |a resonancia magné-
tica pueden desarrollar EM. La EM es
una enfermedad inflamatoria del sis-
tema nervioso central (SNC), caracte-
rizada por destruccion de la mielina y
dafio axonal. Resulta fundamental la
identificacion precoz de aquellos pa-
cientes que van a desarrollar la enfer-
medad y la cuantificacién de su esta-
do axonal. Los potenciales evocados
permiten el estudio funcional del SNC:
visuales (PEV), acusticos, somatosen-
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sitivos y motores (PEM). La tomogra-
fia dptica de coherencia (OCT) es una
técnica de imagen que mide el espe-
sor de la capa de fibras nerviosas reti-
niana. Objetivo. Cuantificacion de la
pérdida axonal estructural y funcional
en el SDA. Pacientes y métodos. Estu-
dio de corte transversal en 15 pacien-
tes con SDA mediante OCT y potencia-
les evocados. Resultados. Los SDA
fueron: ocho neuritis dpticas, tres sin-
dromes de tronco del encéfalo y cua-
tro afectaciones de vias largas. Las
medidas de OCT, PEV y PEM se corre-
lacionaron positivamente. Encontra-
mos diferencias significativas para to-
das las medidas de OCT y de PEV en-
tre los ojos de pacientes con EM con
neuritis dptica y sin neuritis dptica. El
espesor de la capa de fibras nerviosas
retinianas y las medidas de PEM se co-
rrelacionaron con las medidas de OCT
y con el tiempo desde el SDA. Conclu-
siones. Detectamos pérdida axonal
tanto en los ojos de los pacientes con
EM y con neuritis éptica, como en los
0jos que no presentaban neuritis 6pti-
ca. Las medidas estructurales (OCT) y
las funcionales (PEV y PEM) se correla-
cionaban entre ellas.

0s3.

Evidencia de estrés oxidativo
basal con halogenacion

en sangre de enfermos

de Parkinson y de defecto

E. Fernandez Espejo, J.M. Garcia Moreno,
A. Martin de Pablo, C. Méndez Lucena,
B. Galdn Rodriguez, M. Rus, J. Chacén

Facultad de Medicina. Hospital Virgen
Macarena y Hospital Infanta Luisa. Sevilla.

Introduccién. La enfermedad de Par-
kinson (EP) se relaciona con estrés

oxidativo mantenido tanto en el ce-
rebro como en la sangre. Sujetos y
métodos. Se valord el perfil enzimati-
co antioxidante, y la presencia de
agua oxigenada y productos protei-
cos con oxidacion avanzada (AOPP)
en suero y el liquido cefalorraquideo
(LCR) de pacientes con EP (n = 40) y
controles (n = 35). Se valoraron di-
versos enzimas (SOD, GPx, GRd, cata-
lasa, GST) mediante ELISA. Los nive-
les de AOPP se midieron mediante
la técnica de autooxidacion durante
36 h, a 340 nm de longitud de onda
espectrofotométrica. Se valor el es-
tado de los enfermos por medio de
las escalas de Hoehn-Yahr, UPDRS y
afos de evolucién. Resultados. Exis-
tia un nivel basal mayor de AOPP en
el suero de los pacientes con EP ana-
lizados, hecho no detectable sin em-
bargo en el LCR. La autooxidacién y
la formacién de AOPP en suero y LCR
se incrementd exponencialmente
con el tiempo, alcanzandose un maxi-
mo alrededor de las 25-30 h. La cur-
va y el nivel de autooxidacion en el
LCR eran mas elevados cuanto mayor
era el grado de la EP. En suero se de-
tectd un déficit de GRd, y en LCR, de
catalasa, sin agua oxigenada. Con-
clusiones. Los datos indican que en la
EP existe un exceso de AOPP en san-
gre indicativo de halogenacién y es-
trés oxidativo basal, que puede rela-
cionarse con un déficit de GRd. Si hay
estrés oxidativo cerebral deben existir
mecanismos amortiguadores. Existe
un defecto antioxidante en LCR mani-
fiesto en estadios avanzados, proba-
blemente relacionado con el déficit
de catalasa.
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04.

05.

Infusién continua intraduodenal
de levodopa en pacientes con
enfermedad de Parkinson
avanzada

M.T. Caceres Redondo, F. Carrillo,
M.J. Lama, M. Carballo, P. Mir

Unidad de Trastornos del Movimiento.
Servicio de Neurologia y Neurofisiologia
Clinica. Instituto de Biomedicina de Sevilla.
Hospital Universitario Virgen del Rocio/
CSIC/Universidad de Sevilla. Sevilla.

Introduccion. En la enfermedad de Par-
kinson (EP) avanzada pueden apare-
cer complicaciones como las fluctua-
ciones motoras y las discinesias. Me-
diante la infusién intraduodenal de le-
vodopa se consigue una estimulacion
dopaminérgica continua que podria
reducir estas complicaciones motoras.
Objetivos. Conocer la eficacia y sequri-
dad de la infusién intraduodenal de
levodopa en los pacientes con EP
avanzada en nuestro medio y describir
la metodologia utilizada en nuestra
unidad. Pacientes y métodos. Se in-
cluyeron 21 pacientes (6 hombres y 15
muijeres) con EP avanzada desde octu-
bre de 2007 a septiembre de 2011. La
edad media de los pacientes era de
67,9 + 8,8 afos, con una evolucién
media de la enfermedad de 13,7 £ 6,0
afios. La dosis media equivalente de
levodopa previa al inicio fue de 1.600
mg/dia. Para evaluar la eficacia se
emplearon diferentes escalas de valo-
racion clinica, calidad de vida y diario
de fluctuaciones previo al inicio del
tratamiento y a los 12 meses. Se anali-
zaron los efectos adversos y las com-
plicaciones del tratamiento. Resulta-
dos. Hubo una mejorfa sintomdtica de
los pacientes con EP objetivada me-
diante una reduccién del tiempo off,
disminucién de las fluctuaciones mo-
toras y mejora de la calidad de vida.
No hubo complicaciones graves, salvo
un caso de polineuropatia axonal sen-
sitivomotora, que requirié la suspen-
sién del tratamiento. Conclusion. La
infusién continua intraduodenal de le-
vodopa constituye en nuestro medio
un tratamiento eficaz y sequro en pa-
cientes con EP avanzada, permitiendo
una mejoria tanto de su situacién cli-
nica como de su calidad de vida.
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Validez diagnéstica y valor
anadido de tres cuestionarios
al informador breves

A. Bocero Sanchez, C.J. Madrid Navarro,
R. de la Vega Cotarelo, S. Loépez Alcalde,
M. Espinosa Garcia, R. Vilchez Carillo,
C. Carnero Pardo

Hospital Universitario Virgen de las Nieves.
Hospital Punta de Europa. FIDYAN
Neurocenter. Granada.

Objetivo. Evaluar la validez diagndsti-
ca y el valor afadido en la deteccién
de deterioro cognitivo de las adapta-
ciones espafiolas de tres cuestiona-
rios al informador breves y autoadmi-
nistrados: ADS (8 items dicotdmicos),
CSI-D (6 ftems dicotémicos) y GPCOG
(6 ftems dicotdmicos). Sujetos y mé-
todos. Se han evaluado 167 diadas
paciente-informador, 127 pacientes con-
secutivos remitidos por sospecha de
deterioro cognitivo y 40 controles fun-
cionalmente auténomos, sin quejas
subjetivas de pérdida de memoria. Se
aplicé a los sujetos el fototest y sus
acompafiantes completaron los otros
tres cuestionarios al informador. Tras
un estudio independiente se clasifica-
ron segun la presencia o no de dete-
rioro cognitivo (incluye demencia y
deterioro cognitivo sin demencia). La
validez discriminativa para deterioro
cognitivo se ha evaluado por el calcu-
lo del area bajo la curva (aROC), la
sensibilidad (S) y la especificidad (E),
con sus respectivos intervalos de con-
fianza del 95% (IC 95%) El valor afa-
dido se evalué mediante regresion lo-
gistica (beta+/-ee), considerando el
fototest un término fijo. Resultados.
La validez discriminativa de los tres
cuestionarios al informador es eleva-
da: AD8 = 0,96 (IC 95% = 0,91-0,98);
CSI-D = 0,96 (IC 95% = 0,91-0,98), y
GPCOG = 0,93 (IC 95% = 0,89-0,97).
Los puntos de corte que maximizan la
suma de SyEson: AD8 >3 (5S=0,94,
IC 95% = 0,87-0,97; E = 0,87, IC 95%
=0,75-0,95); CSI-D > 2 (S = 0,98, IC
95% = 0,94-1,00; E = 0,84, IC 95% =
0,71-0,92), y GPCOG >3 (S=0,85, IC
95% = 0,77-0,91; E = 0,91, IC 95% =
0,80-0,97). Los tres cuestionarios al in-
formador mejoran las predicciones del
fototest: AD8 = 0,83 + 0,21; CSI-D =

1,54 + 0,41, y GPCOG = 0,85 + 0,22.
No hay diferencias entres los cuestio-
narios al informador en ninguno de
los parametros evaluados. Conclusio-
nes. Los tres cuestionarios al informa-
dor autoaplicados evaluados son vali-
dos y podrian facilitar y mejorar el cri-
bado y deteccidn de deterioro cogniti-
vo en atencién primaria y consultas
no especializadas, sin sobrecarga asis-
tencial alguna.

POSTERS

P1.

Eficacia de la estimulacion
cognitiva en pacientes con
enfermedad de Alzheimer

T. Garcia Lépez, N. Pardo Palenzuela,
R. Lépez Garcia, B. Valero Cervantes,
M. Gavildn Sabiote

Hospital Torrecardenas.
Clinica Neurodem. Almeria.

Introduccién. En la actualidad son ca-
da vez mas los profesionales que op-
tan por la intervencién en la enferme-
dad de Alzheimer (EA) con un trata-
miento combinado, obteniendo la es-
timulacién cognitiva un papel cada
vez mas relevante. Objetivo. Compro-
bar que la estimulacién cognitiva mues-
tra resultados de mantenimiento de
las funciones cognitivas frente a los
sujetos que no reciben este tratamien-
to. Sujetos y métodos. Estudio cuanti-
tativo. Dos grupos con pacientes diag-
nosticados de EA con MMSE > 20: gru-
po experimental con 31 pacientes en
estimulacién cognitiva durante nueve
meses) y grupo control con 21 pacien-
tes sin estimulacién cognitiva. Instru-
mentos de valoracion: MMSE y 7M.
Resultados. La media de MMSE del
grupo experimental antes de la esti-
mulacién cognitiva fue de 24,61 +
2,58,y después, de 24,61+ 3,73. Enel
grupo control, media inicial de 22,80
+ 2,27, y después de nueve meses, de
21,42 + 1,71. Conclusion. Se observa
un mantenimiento de las funciones
cognitivas del grupo experimental que
recibe estimulacién cognitiva frente al
empeoramiento del grupo control.

P2.

¢Es posterior y reversible

la leucoencefalopatia
posterior reversible?

Hallazgos neurorradioldgicos
e importancia de las
secuencias de difusion

M. Muchada Lépez, D. Vidal de Francisco,
S.A. Vassallo Recio, A. Rodriguez Romdn,

R. Espinosa Rosso, J.A. Argente Alcaraz,
M.A. Moya Molina

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cadiz.

Introduccion. La leucoencefalopatia pos-
terior reversible es una entidad descri-
ta en 1996, definida como una ence-
falopatia causada por la afectacién de
la sustancia blanca cerebral, en espe-
cial de las dreas posteriores de los he-
misferios cerebrales, secundaria a mul-
tiples procesos. Tipicamente las técni-
cas de neuroimagen muestran altera-
ciones de la intensidad de sefial en la
sustancia blanca a consecuencia del
edema cerebral, con predominio en
regiones posteriores y la unién cortico-
medular. Casos clinicos. Presentamos
cinco casos clinicos de pacientes de dis-
tintas edades, que en el contexto de
otras patologias sufrieron episodios
hipertensivos con posterior inicio de
sintomatologia neuroldgica, aprecian-
dose en la neuroimagen areas de alte-
racion de sefial de la sustancia blanca
en distintas localizaciones. En cuatro ca-
sos estas lesiones fueron reversibles,
coincidiendo con la ausencia de lesién
en secuencias de difusién, mientras que
en el caso en que existian alteraciones
en las secuencias de difusion la lesion
fue irreversible. Conclusiones. La RM
craneal es la prueba de mayor sensibi-
lidad para el diagnéstico del cuadro.
Suele mostrar imagenes que presen-
tan iso o hipointensidad de sefial en
secuencias ponderadas en T, e hiperin-
tensidad de sefial en T, y FLAIR, tipica-
mente en regiones posteriores y en la
unioén corticomedular. La introduccion
de las secuencias de difusion tiene im-
portancia diagndstica, pero sobre to-
do prondstica, en cuanto a la reversi-
bilidad de las lesiones. Ademas, apo-
yan la hipétesis de que el mecanismo
de lesién es la produccién de edema
cerebral y no fenémenos isquémicos.
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P3.

P4,

P5.

P6.

Leucoencefalopatia asociada
a polineuropatia por déficit
de acido félico

J. Pelegrina Molina, A.M. Carra Vélez,
R. Pifiar Morales, 0.D. Ortega Hernandez,
J.D. Fernandez Ortega, F. Barrero
Hernandez

Hospital Clinico San Cecilio. Granada.

Introduccién. La carencia prolongada
de acido félico puede tener repercu-
siones tanto en el sistema nervioso
central como periférico. Las manifes-
taciones neuroldgicas son similares a
las producidas por déficit de vitamina
B,,, aunque mucho menos frecuentes.
Caso clinico. Vardn de 39 anos, consu-
midor moderado de alcohol y mala
alimentacion, con debilidad en las ex-
tremidades mas marcada en miembros
inferiores, con atrofia de ambos cud-
driceps, hiperreflexia y marcha inesta-
ble de semanas de evolucién. Analiti-
ca: GGT, 99; acido félico, 2,3; vitamina
B, 402,4 pg/dL; Hb, 14 g/dL; VCM,
18. Frotis sanguineo: macrocitosis
con hipersegmentacién sanguinea. Ci-
toquimica, inmunologia y serologia
de liquido cefalorraquideo: normal.
RM craneal: lesiones hiperintensas en
zona occipital y parietal posterior bila-
teral de la sustancia blanca, que no
captaban gadolinio. EMG: polineuro-
patia sensitivomotora mixta, axonal
de predominio distal simétrica e inten-
sidad moderada. Tras cinco meses en
tratamiento con acido félico y vitami-
na B, se produjo una desaparicion de
la clinica y la normalizacién de la RM
craneal. Conclusiones. El acido félico
interviene en la sintesis de mielina. Un
déficit de acido félico puede producir
clinica neurolégica muy diversa, como
mielopatias, neuropatia periférica, neu-
ropatia dptica, ataxia cerebelosa y sin-
tomas psiquidtricos. Niveles plasmati-
cos disminuidos pueden deberse a al-
teraciones en la absorcién, aumento
en su metabolismo, alcoholismo y una
dieta inapropiada, entre otras causas.
La aparicién de sintomatologia neuro-
|6gica por déficit de acido fdlico es ra-
ra. La rapidez en la recuperacion de la
sintomatologia se asocia a la duracién
del déficit de acido félico, de ahi la im-
portancia de un diagndstico precoz.

Leucemia linfoide aguda,
consecuencias a largo plazo

L. Mauri Fabrega, T. Gmez Caravaca,
0. Lara Saravia, A. Palomino Garcia

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. La leucemia linfoide agu-
da en la infancia solia tratarse con ra-
dioterapia holocraneal en altas dosis,
quimioterapia sistémica e intratecal
con metrotexato y TPH. Actualmente
presenciamos las consecuencias en
diferido de terapias tan agresivas y
que, en orden de prevalencia, son: re-
traso psicomotor, cefalea, focalidad
sensitivomotora, panhipopituitarismo,
déficits auditivos o visuales y episo-
dios epilépticos. Caso clinico. Mujer de
47 anos que comenzd con leucemia
linfoide aguda a los 7 afios y se some-
tié a las terapias descritas. Tras tres
anos libre de enfermedad, sufrié una
nueva recaida que se controlé con
quimioterapia sistémica e intratecal,
con infeccion intracerebral secundaria
a insercién del catéter. Como secue-
las manifestaba un retraso psicomo-
tor grave y panhipopituitarismo. In-
gresd esta vez por un estado no con-
vulsivo en forma de episodios de des-
conexién del medio subintrantes. Me-
diante puncién lumbary RM se descartd
una nueva recaida. Esta ultima prue-
ba evidencié una atrofia generalizada
extremadamente marcada. Estudios
EEG sucesivos mostraron patrones
cambiantes pese a un cuadro clinico
estable. Tras terapia antiepiléptica in-
tensiva se revirti6 el cuadro sin secue-
las sobreafiadidas. Conclusiones. Nue-
vos estudios deberan realizarse para
filiar con exactitud las consecuencias
de cada una de las terapias, asi como
los mecanismos fisiopatolégicos por
los que se producen. Investigaciones
previas apuntan a que la radioterapia
holocraneal es la principal responsa-
ble, por lo que actualmente se reser-
va para casos de alto riesgo. Nuestro
caso resulta paradigmatico por el am-
plio cortejo de secuelas y por lo infre-
cuente de la aparicién de clinica epi-
|éptica tardia y su atipicidad.
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Hallazgos radioldgicos y
complicaciones neuroldgicas
en la mielindlisis osmética

S. Jesus Maestre, |. Pérez Ortega,
L. Villarreal, C. Paradas Lopez

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. La rapida correccién de
trastornos iénicos como la hiponatre-
mia puede ocasionar complicaciones
en el sistema nervioso central. Los
cambios osmolares bruscos originan
edematizacion celular y dafio en unio-
nes intercelulares y en la barrera he-
matoencefalica, originando desmie-
linizacién y, con menos frecuencia,
complicaciones vasculares. Objetivo.
Describir el sindrome clinico y los ha-
llazgos de neuroimagen en una pa-
ciente afecta de mielindlisis osmética.
Caso clinico. Mujer de 30 afios, con
sindrome hemolitico-urémico y episo-
dios psicéticos. Presenté un cuadro
delirante tratado con neurolépticos,
lo que desencadené una hiponatre-
mia de 105 mEq/L. El sodio ascendi6
a 157 mEg/L tras una correccion iéni-
ca en 12 horas. Present6 disminucién
rapida del nivel de conciencia y para-
da respiratoria. Se realizaron pruebas
complementarias y estudio de neuro-
imagen. El andlisis mostré normaliza-
cién del sodio, anemia y elevacion de
creatinina. La TC craneal demostrd una
hemorragia subaracnoidea en la fosa
posterior. La RM craneal demostro le-
siones en la protuberancia, el cuerpo
calloso y la sustancia blanca hemis-
férica bilateral, hiperintensas en T, y
FLAIR, con restriccidn en secuencias de
difusién, compatibles con dreas des-
mielinizantes agudas. El Doppler trans-
craneal no mostré anomalias relevan-
tes. Conclusién. La correccién rapida
de la hiponatremia causa un sindro-
me de mielindlisis osmética difusa,
pontina y extrapontina. La hemorra-
gia subaracnoidea puede ser un com-
ponente asociado a los cambios os-
méticos cerebrales, poco conocido has-
ta el momento.

Complicaciones neurolégicas
de la enfermedad de
Erdheim-Chester

S. Jesls Maestre, |. Escudero Martinez,
S. Benitez Rivero, A. Palomino Garcia,
E. Rivas, M.D. Jiménez Herndndez

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. La enfermedad de Erd-
heim-Chester forma parte de las his-
tiocitosis no Langerhans. Se trata de
una entidad sistémica infrecuente.
Las manifestaciones neurolégicas es-
tan presentes en un 30% de los casos,
pudiendo afectar a nivel meningeo,
intraparenquimatoso, vascular u dseo.
Objetivo. Describir las manifestacio-
nes clinicas, hallazgos radioldgicos,
anatomopatoldgicos y evolucion de
un paciente afecto de histiocitosis no
Langhernans, variante de Erdheim-
Chester. Caso clinico. Varén de 43
afos con hipertensién arterial y asma
bronquial en tratamiento broncodila-
tador. Presentaba debilidad en el
miembro inferior derecho de nueve
afos de evolucién, junto con dolor
lumbar intenso de dias de evolucién.
En la exploracién, monoparesia del
miembro inferior derecho 4++/5, hi-
perreflexia de miembros inferiores,
clono patelar y aquileo inagotable,
reflejo cutaneoplantar flexor izquier-
do, indiferente derecho, y marcha es-
pastica. Se realizé una analitica con
serologia, hemocultivos, bacilosco-
pia, RM craneal, gammagrafia ésea,
TAC toracoabdominal y biopsia de le-
sion cerebral. Los estudios analiticos
fueron normales. La RM mostré mal-
tiples lesiones ocupantes de espacio,
supra e infratentoriales, sin restriccion
en secuencias de difusién y con capta-
cién nodular de contraste intraveno-
s0. La TAC toracoabdominal fue ines-
pecifica. La gammagrafia evidencié
multiples lesiones osteoblasticas. La
biopsia cerebral mostré hallazgos
compatibles con enfermedad de Erd-
heim-Chester. En la evolucién, tras
tratamiento, desaparecieron las lesio-
nes cerebrales y el paciente quedd
asintomatico. Conclusién. El diagnds-
tico de esta entidad, debido a la baja
prevalencia y a la heterogeneidad de
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la clinica, con frecuencia resulta com-
plicado, por lo que se precisan prue-
bas invasivas como las anatomopato-
|6gicas. A pesar de ello, el diagnéstico
resulta de sumo interés por la eleva-
da mortalidad y el control con el tra-
tamiento.

P7.

Diagnéstico diferencial de una
lesion de base del craneo

A. Rodriguez Romdn, M.A. Muchada
Lépez, S.A. Vassallo Recio, D. Vidal

de Francisco, R. Espinosa Rosso,
M.A. Moya Molina

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cadiz.

Introduccion. Los paragangliomas de-
rivan de células de la cresta neural y
pertenecen al sistema neuroendocri-
no difuso. El 3% se ubican en la cabe-
za y el cuello, siendo mas frecuentes
en el cuerpo carotideo. Son los tumo-
res mds habituales del foramen yugu-
lar (80%). Obijetivo. Presentar el caso
de un paciente con un paraganglio-
ma del orificio yugulotimpdnico que
generd controversias en su diagndsti-
co. Caso clinico. Varén de 69 afios,
estudiado en el Servicio de Neurolo-
gia por cefalea occipital y sensacién
de mareos desde hacia dos afos, con
RM normal. Dos afios después co-
menz6 progresivamente con hipoacu-
sia del oido derecho y debilidad de la
hemicara derecha. En la exploracion
neurolégica destacaba un sindrome
de Horner derecho, afectacién perifé-
rica de los pares VII, VIIl y XII dere-
chos, y signos de vias largas leves en
el hemicuerpo izquierdo. En los estu-
dios de TCy RM se detecté una lesién
de aspecto litico en la base de craneo,
de 58 x 40 mm de diametro, sugesti-
va de metdstasis. Se realizé un criba-
do de tumor primario que resulté ne-
gativo. Ante la sospecha de tumor
glémico se realizé una angiografia
cerebral, que confirmd la sospecha.
Conclusiones. Los tumores glémicos
yugulares son lesiones benignas, de
lento crecimiento, pero que pueden
tener un comportamiento local agre-
sivo, como este caso. El tiempo de
evolucién de los sintomas y la semio-
logia pueden ayudar a sospecharlos.
Los sintomas de presentaciéon mas fre-
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cuentes son pérdida progresiva de au-
dicidn, tinnitus pulsatil, afectacion de
pares craneales bajos, V, VI y VI, sin-
drome de Horner y masa palpable a
nivel cervical.

P8.

Presentacion atipica

de trombosis de senos
venosos cerebrales

M.B. Gdmez Gonzalez, J.J. Asencio
Marchante, M. Sillero Sanchez,

N. Rodriguez Ferndndez, J. Navarro
Navarro, F. Alvarado

Hospital Universitario de Puerto Real.

Introduccion. En la trombosis de se-
nos venosos durales, entidad relativa-
mente poco comun, la sintomatolo-
gia habitual consiste en cefalea y pa-
piledema, aunque se han descrito cri-
sis epilépticas y déficits focales. Las
manifestaciones psiquiatricas ocupan
el dltimo lugar en la frecuencia de ini-
cio de esta patologia, y no suele ha-
ber antecedentes de enfermedad men-
tal. Caso clinico. Varén de 37 afios,
diagnosticado de esquizofrenia, que
ingresd por agresividad y cierto atur-
dimiento. La exploracion fue normal,
incluidas las papilas dpticas y las fun-
ciones corticales superiores, salvo por
una ocasional somnolencia, pero re-
conocia haber tomado exceso de su
medicacién. La TAC craneal mostré
trombosis multiple de senos venosos
y una lesién temporal izquierda su-
gestiva de isquemia crénica. En otras
pruebas se detectd hiperproteinorra-
quia, elevacién moderada de VSG,
PCR, dimero D, fibrinégeno y homo-
cisteina y elevacién del factor Vil y de
veneno de vibora Russell. Durante la
hospitalizacién fue normal el nivel de
conciencia y constantes los episodios
de agitacion. Se traté con anticoagu-
lacién y ajuste de antipsicéticos. Con-
clusion. La descompensacion psiquia-
trica fue el sintoma princeps en el en-
fermo. Al ser rehistoriado, referia mo-
derada cefalea, y el estudio se realizé
por la inconstante somnolencia que
presentd a su llegada, sin que ni este
ni otros sintomas aparecieran mds
tarde. Las alteraciones de la trombofi-
lia tampoco son las mas propias de
este trastorno. La trombosis venosa

dural, y mas la de presentacion atipi-
ca, es de dificil diagndstico, y en los
enfermos psiquidtricos conocidos de-
be prestarse especial atencién a sinto-
mas atipicos para plantear una prue-
ba de neuroimagen.

P9.

Encefalomielitis aguda
diseminada postinfecciosa con
expresion de sindrome frontal
I. Escudero Martinez, S. Jests Maestre,
S. Benitez Rivero, L. Mauri Fabrega,

A. Palomino Garcia, M.D. Jiménez
Herndndez

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. La encefalomielitis agu-
da diseminada (EAD) es una enferme-
dad inflamatoria postinfecciosa o pos-
tinmunizacién que supone una agre-
sién aguda al sistema nervioso cen-
tral. Inicialmente puede presentarse
con sintomas inespecificos como cefa-
lea, nduseas, vomitos o fiebre, apare-
ciendo posteriormente datos de ence-
falopatia y focalidad neurolégica. Ca-
so clinico. Mujer de 18 afios, que con-
sulté en urgencias por cefalea intensa
bilateral, vémitos y astenia. Un mes
antes padecié una infeccién odonto-
|6gica que traté con amoxicilina y aci-
do clavulanico. Tras realizarle una TC
craneo y una analitica sin alteracio-
nes, se le dio de alta. Consulté dias
después por tendencia al suefio, tras-
torno de conducta con risa inapropia-
day lenguaje pobre, y alteracién en la
articulacion. Exploracion: buen nivel
de conciencia, inatenta. Disartria le-
ve, lenguaje pobre, sonrisa inmotiva-
da. REM normales. Reflejo cutaneo-
plantar flexor bilateral. Reflejo glabe-
lar inagotable, grasping bilateral. Ana-
litica normal. TC craneal normal. LCR:
4 células; proteinas, 1,41 g/L; glucosa,
0,446 g/L. EEG: actividad theta gene-
ralizada con brotes de actividad delta
de predominio frontal. RM cerebral:
multiples lesiones hiperintensas en
secuencias TR largo de forma difusa
en sustancias blanca y gris de ambos
hemisferios, tanto infra como supra-
tentoriales, hipointensas en T, que
no captaban contraste ni restringian
difusién. Se inicié tratamiento con 1g

de metilprednisolona durante cinco
dias y pauta descendente oral, con
evolucién favorable. Al alta, leve di-
sartria y risa inmotivada. Conclusion.
Presentamos un caso de EAD con ex-
presion de sindrome frontal. Esta for-
ma de presentacién poco tipica en
una paciente adolescente hizo pen-
sar en la EAD como primera posibili-
dad diagnéstica, lo que se confirmé
con el andlisis del LCR y la RM.

P10.

Parkinsonismo esporadico
como forma de presentacién
de una enfermedad de
Huntington de inicio temprano
S.A. Vassallo Recio, D. Vidal de Francisco,

M.A. Muchada Lépez, A. Rodriguez Roman,
R. Espinosa Rosso, M.A. Moya Molina

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cadiz.

Objetivo. Presentar un caso de enfer-
medad de Huntington (EH) de inicio
temprano y con forma de presenta-
cién atipica. Caso clinico. Paciente de
22 afios que consulté por un cuadro
progresivo de enlentecimiento motor
desde unos seis afos antes y temblor
de reposo invalidante en las extremi-
dades derechas, que apareci6 en el
Ultimo afio. No referia antecedentes
familiares. En la exploracion fisica
destacaba un sindrome rigidoacinéti-
co global, temblor de reposo parkin-
soniano derecho y leve ataxia de la
marcha. Entre otros diagndsticos se
descartaron alteraciones en el meta-
bolismo del cobre, hierro, acantocitos
y en el LCR. La RM cerebral mostraba
atrofia y gliosis del caudado y del pu-
tamen. A pesar de no existir antece-
dentes familiares se realizo, tras la
obtencién del consentimiento, el es-
tudio genético de EH, evidencidndose
la presencia de una mutacién en el
gen [T15, con una expansion de 70 tri-
pletes en uno de los alelos. El estudio
genético ampliado a los padres mos-
tré que el portador de la mutacién
era el padre. Conclusion. La EH es una
enfermedad neurodegenerativa con
herencia autosémica dominante y pe-
netrancia completa. El parkinsonismo
es una de las formas de presentacion
de la EH, si bien no es la mas frecuen-
te y menos en los casos de inicio tem-
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prano. La ausencia de antecedentes
en la familia no descarta la sospecha
diagndstica de EH debido a los fené-
menos de anticipacién genética que
se producen en su transmision, sobre
todo cuando es por via paterna.

P11.

Siringomielia con evolucién
a siringobulbia de curso fatal
S.A. Vassallo Recio, M.A. Muchada Lépez,

D. Vidal de Francisco, A. Rodriguez
Roman, F. Guisado Ramos

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cadiz.

Objetivo. Presentar un caso de sirin-
gomielia que posteriormente progre-
s6 a siringobulbia. Caso clinico. Mujer
de 41 afios con antecedentes perso-
nales de meningitis neonatal, siringo-
mielia cervicodorsal y ventriculome-
galia crénica. Consulté por dificultad
para tragar tanto alimentos sélidos
como liquidos desde hacia dos me-
ses, y en ocasiones cuadros de ciano-
sis por tos no productiva. Ingresé para
estudio por la disfagia. Como datos a
resaltar en la exploracién neurolégi-
ca: nistagmo horizontal, paralisis de
velo palatino bilateral, REM abolidos
en extremidades superiores y conser-
vadas en las inferiores y sensibilidad
térmico-dolorosa no valorable por la
discapacidad intelectual de la pacien-
te. Los estudios de imagen realizados
mostraban ventriculomegalia crénica
tetraventricular, sin signos de exuda-
cién transependimaria de LCR, sirin-
gomielia que se extendia a lo largo
de practicamente la totalidad del cor-
dén medular dorsal hasta D11, con ex-
tension de la cavidad quistica hacia el
tronco del encéfalo, compatible con
siringobulbia. Conclusion. Se decidié
el abordaje neuroquirtrgico para la
colocacién de una valvula de deriva-
cién ventriculoperitoneal. Una sema-
na después se volvid a intervenir para
la descompresidn de la fosa posterior;
tras la intervencién pasé a la unidad
de cuidados intensivos para estabili-
zacién, con posterior descompensa-
cién de la funcién respiratoria, produ-
ciéndose exitus varios dias después,
secundario a sepsis de origen respira-
torio. La siringomielobulbia es una en-
tidad reconocida pero poco frecuen-

te, y este caso constituye un aporte de
nuestra experiencia.

P12.

Demencia de curso crénico

en un paciente joven: forma
peculiar de presentacion
clinicorradioldgica de

una vasculitis primaria

del sistema nervioso central

L. Mauri Fabrega, S. Benitez, I. Escudero

Martinez, A. Palomino Garcia, E. Franco
Macias

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. La vasculitis primaria del
sistema nervioso central afecta a va-
sos pequefios y medianos; es general-
mente granulomatosa, aunque tam-
bién linfocitaria, y suele presentarse
en forma de cefalea crénica, encefa-
lopatia, ictus, crisis epilépticas y, me-
nos frecuentemente, como deterioro
cognitivo progresivo, ataxia o mielo-
patia. Arteriografia y LCR pueden ser
Utiles en el diagndstico, si bien se re-
quiere generalmente confirmacién
histopatoldgica y un cribado amplio
para excluir otras entidades. Caso cli-
nico. Vardn de 45 afios, con un cua-
dro de cuatro afios de evolucién que
comenzé con apatia y anhedonia.
Emergieron progresivamente ideas de-
lirantes y problemas en la marcha,
que empeoraron con el tiempo hasta
encamarlo. Memoria sin marcadas al-
teraciones. Destacaba en la explora-
cién: sindrome frontal y subcortical
cognitivo, alteraciones oculomotoras,
paraparesia espastica. (dificultad pa-
ra mantener la atencién y para el pen-
samiento abstracto). Se realizaron di-
versos estudios (basicos, LCR, autoin-
munidad, metabdlicos, enfermedades
por depdsito, RM, arteriografia) que
resultaron negativos. La RM demos-
tré una importante atrofia generaliza-
da, sobre todo de ambos hipocam-
pos. Arteriografia sin hallazgos. La histo-
patologia evidencid vasculitis linfoci-
taria de vasos leptomeningeos de me-
diano tamafio (primaria o secundaria,
siendo menos probable paquimenin-
gitis hipertrdfica idiopdtica). Conclu-
siones. Este caso resulta de interés
por su atipicidad (forma de presenta-
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cién y estudios complementarios po-
co concluyentes salvo histopatologia).
Planteamos la necesidad de ser ex-
haustivos en el estudio de pacientes
con demencia precoz pues, como en
el nuestro, identificamos una causa
tratable, y la necesidad de realizar
una biopsia precoz cuando existe una
alta sospecha de vasculitis primaria
del sistema nervioso central.

P13.

Diseccién carotidea bilateral de
presentacion sutil. Importancia
del diagndstico precoz

L. Mauri Fabrega, M.T. Gédmez Caravaca,

S. Benitez Rivero, A. Palomino Garcia,
J. de la Torre Laviana

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. La diseccion carotidea
constituye el 2% de los ictus. Es mds
frecuente en personas jévenes. Suele
asociarse a traumatismos banales y
ocasionalmente hay una enfermedad
subyacente facilitadora. Sus presenta-
ciones mas tipicas son en forma de in-
fartos establecidos (50%), de ataques
isquémicos transitorios (25%) o el cla-
sico signo de Horner. Sintomas guia
como dolor hemicraneal ipsilateral, pa-
ralisis de pares craneales, sobre todo
inferiores, y tinnitus son, con frecuen-
cia, los Unicos signos de presentacion.
Caso clinico. Mujer de 39 afios que
consulté por caida del parpado supe-
rior izquierdo de horas de evolucion,
sin traumatismo previo. En la explora-
cién, signo de Horner izquierdo y so-
plo laterocervical ipsilateral inicamen-
te. La angiorresonancia y la arteriogra-
fia cerebrales demostraban diseccién
bilateral de ambas carétidas internas.
Tras tratamiento con heparina sddica,
remitieron los sintomas y se resolvid la
diseccién, quedando un pequefio aneu-
risma residual bilateral. Conclusiones.
Esta patologia se presenta de modo
muy variable y a veces sutil. El inicio
agudo-subagudo con signo de Horner,
cefalea o dolor cervical, o con afecta-
cién de pares craneales aislada, con-
lleva su infradiagndstico y condiciona un
peor prondstico. Nos planteamos si, en
estos casos, deberia protocolizarse el
estudio de cribado de esta patologia.

P14.

Numb chin syndrome

como presentacion atipica

de esclerosis multiple

F. Camarena Cepeda, M. Marin Cafas,
Y. Morgado Linares

Hospital Universitario de Valme. Sevilla.

Objetivo. Presentar el caso clinico de
un varén que inicié una esclerosis mul-
tiple (EM) con parestesias-hipoestesia
en el mentdn (numb chin syndrome)
como Unico sintoma. Caso clinico. Va-
rén de 18 afios de edad, sin antece-
dentes personales ni familiares de in-
terés. Consultd por presentar pareste-
sias-hipoestesia en la region lateral
derecha del mentén de unos siete
dias de evolucién. Ninguna otra sinto-
matologia referida. En la exploracién
s6lo mostraba hipoestesia tactil y al-
gésica en la regién mentoniana y pe-
ribucal derecha, siendo el resto de la
exploracién neurolégica rigurosamen-
te normal. En la valoracién a los 15
dias del inicio del cuadro persistia la
sintomatologia, aunque se encontra-
ba en remisidn. Se realizé una RM de
craneo, donde se apreciaron multi-
ples lesiones ovales redondeadas, hi-
pointensas en T, e hiperintensas en
secuencias DP, T, y FLAIR, en localiza-
cién infratentorial y supratentorial, y
al menos dos realzaban con gadoli-
nio. Liquido cefalorraquideo con ban-
das oligoclonales positivas. Podia ha-
cerse el diagndstico de posible EM en
base a los criterios de McDonalds a
pesar de ser un primer brote. Conclu-
siones. El numb chin syndrome es una
neuropatia sensitiva que se manifies-
ta clinicamente como parestesias o
dolor en las zonas inervadas por ra-
mas terminales de la rama maxilar
del nervio trigémino. Descrito por pri-
mera vez asociado al cancer de ma-
ma, desde entonces se ha presentado
como manifestacién de sindromes pa-
raneoplasicos, asociacién con otras en-
fermedades sistémicas (sarcoidosis),
patologia benigna peridentaria y, en
algunos casos, EM. El interés de este
caso reside en la importancia de una
sintomatologia de apariencia banal y
el hecho de mostrar un inicio atipico
de EM.
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P15.

Encefalopatia espongiforme
transmisible humana:
sindrome de Gerstmann-
Straussler-Scheinker

V. Reyes Garrido, M. Bravo Utrera,
T. Mufioz Ruiz, P. Urbaneja Romero,
J.A. Sanchez Garcia, V. Delgado Gil,
0. Ferndndez Fernandez

Hospital Regional Universitario Carlos
Haya. Malaga.

Introduccion. La enfermedad de Gerst-
mann-Straussler-Scheinker (GSS) es
un tipo raro de encefalopatia espon-
giforme transmisible humana de ca-
racter hereditario. Es causada por una
mutacién del gen de la proteina prid-
nica. Caso clinico. Mujer de 39 afios
con ataxia, parkinsonismo, mioclonias
y deterioro cognitivo lentamente pro-
gresivos. En una RM de craneo se apre-
ciaba atrofia cértico-subcortical. El
EEG mostraba focalidad frontoparie-
tal derecha de ondas agudas y ondas
theta de presentacion frecuente, oca-
sionalmente de aspecto pseudoperié-
dico. El analisis del gen de la proteina
priénica (PRNP) reveld la mutacion
A7V (alanina a valina). El polimor-
fismo en el codén 129 era homocigo-
to valina/valina (129V/V). Conclusio-
nes. Este resultado confirma que se
trataba de una encefalopatia espon-
giforme transmisible de origen gené-
tico. Revisamos el desafio diagndsti-
o que supone esta rara entidad neu-
rodegenerativa y las investigaciones
actuales existentes respecto a pers-
pectivas terapéuticas futuras para un
grupo de enfermedades de evolucién
actual irremediablemente fatal.

P16.

ponde a una rara entidad, cursando
caracteristicamente con sordera neu-
rosensorial, ataxia cerebelosa y sig-
nos piramidales por depésito de he-
mosiderina subpial en el cerebro y la
médula. El depdsito suele deberse a
sangrado crénico o recurrente en el
espacio subaracnoideo por malforma-
ciones arteriovenosas, tumores o ci-
rugias previas, entre las causas mds
probables. Presentamos un caso de
siderosis superficial del sistema ner-
vioso central. Caso clinico. Varén de
67 afios, con antecedentes persona-
les de cefaleas infantiles y realizacién
de craniectomia a la edad de 7 afios.
Ictus isquémicos de repeticion y fora-
men oval permeable, por lo que se-
guia tratamiento con anticoagulacién
oral. Hacia diez afios, inicio progresi-
vo de dificultad para la marcha, dis-
funcién de esfinter urinario y sordera.
Actualmente, en deambulacién im-
posible sin ayuda. Analitica normal.
Doppler de troncos supraadrticos-TC:
estenosis distal vertebral izquierda.
Liquido cefalorraquideo: normal. RM
craneal y columna completa: anti-
guas lesiones posquirdrgicas en los
I6bulos occipitales. Lesiones isquémi-
cas focales en los ganglios basales bi-
laterales. Extensa hemosiderosis su-
perficial intracraneal, sobre todo en
la fosa posterior y en todo el trayecto
medular. Conclusiones. Nuestro caso
cumple criterios de siderosis superfi-
cial tras hallazgos en resonancia y co-
mo probable desencadenante encon-
tramos la cirugia de fosa posterior en
la infancia. Destacamos la importan-
cia del diagnéstico, que propicié la
suspension de anticoagulacion previa
por el potencial efecto perjudicial de-
bido a la patologia subyacente.

P17.

Siderosis superficial del
sistema nervioso central

I. Pérez Ortega, S. Jesus Maestre,
S. Benitez Rivero, L. Villarreal Pérez,
Z. Ghazizadeh-Monfared Croigny,
J.R. Gonzélez Marcos, P. Mir Rivera

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccidn. La siderosis superficial
del sistema nervioso central corres-
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Paralisis postepiléptica

que se presenta como
disfasia prolongada

0. Lara Sarabia, L. Villarreal Pérez,
M.T. Gmez Caravaca, L. Mauri Fabrega,

F. Moniche Alvarez, M.D. Jiménez
Hernandez

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. La pardlisis postepilépti-

ca puede presentarse como disfasia,
pero es infrecuente que sea prolonga-
da. Caso clinico. Varén de 58 afios, en
tratamiento con fenitoina tras embo-
lizacién de malformacién arteriove-
nosa occipital izquierda hacia cinco
afos, que presentd disfasia de 84 ho-
ras de duracién tras una crisis parcial
con generalizacién secundaria. Se re-
ajusté tratamiento con farmacos epi-
|épticos y en el examen fisico presen-
taba disfasia como Unico hallazgo pa-
toldgico. Esta fue, durante 36 horas,
mixta de predominio sensitivo, luego
24 horas de tipo motory 24 horas con
alteracion de la nominacién. Se reali-
zaron TC y RM cerebrales y EEG de su-
perficie. El EEG de superficie mostré
paroxismos agudos epileptiformes en
la franja F7-T3-T5-01, de intensidad
decreciente en este orden, lo que co-
rresponde con los giros frontal infe-
rior, temporal superior y medio y occi-
pital medio (areas de Brodmann 45,
47, 21,22, 37,18,19). La TCy la RM
cerebrales no mostraron hallazgos su-
gestivos de isquemia. Conclusiones.
Este paciente presentaba disfasia pro-
longada poscritica. Destaca el hecho
de encontrarse anomalias epileptifor-
mes en el EEG de superficie en un area
compatible con la clinica, que estas
areas no tuvieran alteracion en difu-
sién en la RM, y que la disfasia se mo-
dificara rapidamente con los antiepi-
|épticos. Por lo anterior, lo mas pro-
bable es que se tratara de una parali-
sis postepiléptica.

P18.

Medida de la pérdida
axonal en esclerosis multiple
V.E. Fernandez, M.J. Postigo, P. Navas,

P. Urbaneja, A. Ledn, A. Alonso,
M. Guerrero, O. Fernandez.

Instituto de Neurociencias Clinicas. Hospital
Regional Universitario Carlos Haya. Mdlaga.

Introduccion. La esclerosis mdiltiple (EM)
es una enfermedad inflamatoria del
sistema nervioso central, caracteriza-
da por destruccién de la mielina y
dafio axonal. Seria relevante encon-
trar indicadores objetivos precoces
de la destruccién axonal responsable
de los déficits neuroldgicos irreversi-
bles de la EM. Los potenciales evoca-

dos permiten el estudio funcional del
sistema nervioso central —visuales (PEV),
aclsticos, somatosensitivos y moto-
res (PEM)- cuantificando el grado de
desmielinizacién y la pérdida axonal.
La tomografia dptica de coherencia
(OCT) es una técnica de imagen que
mide el espesor de la capa de fibras
nerviosas retiniana. Objetivo. Cuan-
tificacion de la pérdida axonal es-
tructural y funcional en la EM. Suje-
tos y métodos. Estudio de corte trans-
versal en 65 pacientes con EM me-
diante técnicas estructurales de ima-
gen ocular (OCT) y pruebas funcionales
de potenciales evocados. Resultados.
Encontramos diferencias significati-
vas para todas las medidas de OCT y
de PEV entre los ojos de pacientes
con EM y neuritis dptica, los ojos de
pacientes con EM sin neuritis 6ptica y
los controles. Las medidas de OCT,
PEV y PEM se correlacionaron positi-
vamente. El espesor de la capa de fi-
bras nerviosas retinianas y las medi-
das de PEM se correlacionaron con la
duracién de la enfermedad y con el
grado de disfuncién neurolégica me-
dida con la EDSS. Conclusiones. De-
tectamos pérdida axonal tanto en
los ojos de los pacientes con EM y
neuritis éptica como en los ojos que
no presentaban neuritis dptica. Las
medidas estructurales (OCT) y fun-
cionales (PEV y PEM) se correlaciona-
ban entre ellas y con las medidas cli-
nicas de neurodegeneracion.

P19.

Deficiencia de vitamina D

y enfermedad de
motoneurona: caso clinico

V.E. Fernandez, M.J. Postigo, L. Garcia,

L. Rodriguez, M.J. NUfiez, O. Fernandez,
E. Bauzano

Instituto de Neurociencias Clinicas. Hospital
Regional Universitario Carlos Haya. Malaga.

Introduccion. La deficiencia de vitami-
na D se ha asociado a debilidad mus-
cular (30% de casos), en forma de de-
bilidad proximal, atrofia y fatiga. La
debilidad neuromuscular se atribuyd
clasicamente a un cuadro de tipo mio-
patico, pero estudios EMG posteriores
revelaron una mezcla de componente
neurogénico inespecifico en la debili-
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dad secundaria a la deficiencia de vi-
tamina D. Caso clinico. Paciente de
39 afios que comenz6 hace dos afios
con debilidad en las piernas, pérdida
de peso y de masa muscular de forma
generalizada. Presentamos los resul-
tados de los estudios electroneuro-
graficos-electromiograficos (ENG-EMG)
evolutivos. Los hallazgos neurofisiol6-
gicos eran compatibles con una afec-
tacién de sequnda motoneurona difu-
sa, parcheada, de predominio distal y
en miembros inferiores (afectando a
dos segmentos: miembros superio-
res, miembros inferiores). Se trataria
de una afectacién de segunda moto-
neurona atipica-patrén parcheado,
datos de denervacién activa-actividad
espontdanea, fasciculaciones con esca-
sos datos de reinervacién crénica. Es-
tos hallazgos neurofisioldgicos pue-
den aparecer en diversas etiologias:
alteraciones metabdlicas-tiroideas, pa-
ratiroideas, alteracion de la hexosa-
minidasa A, intoxicaciones por meta-
les pesados, otros tdxicos, paraneo-
plasias, linfomas... En este paciente,
otras pruebas complementarias fueron
normales, salvo los niveles de vitami-
na D: 7,7 ng/mL (normal > 15 ng/mL),
que estaban disminuidos, con niveles
de parathormona normales (21pg/mL).
Se instauré tratamiento con vitamina
D oral y se realizd control ENG-EMG,
que mostré mejoria de los hallazgos.
Clinicamente, el paciente ha ido me-
jorando. Conclusiones. Destaca la im-
portancia de la deteccién de los nive-
les de vitamina D en pacientes que
presenten un cuadro de debilidad y
atrofia progresiva.

P20.

los pacientes oncoldgicos las presen-
tan. Las metastasis durales son la lo-
calizacion menos descrita y cursan
con trombosis de senos venosos dura-
les o hematomas subdurales. Presen-
tamos un paciente con adenocarcino-
ma pulmonar en el que se hallé una
metdstasis dural en el contexto de
una trombosis de senos. Caso clinico.
Vardn de 64 afios con antecedente de
adenocarcinoma de pulmén estadio
Il (T3, NO, MO) tratado con cirugia y
actualmente en tratamiento quimio-
terdpico adyuvante. Acudié al servicio
de urgencias por presentar un cuadro
agudo de vémitos, cefalea e inestabi-
lidad en la marcha, por lo que se rea-
lizd puncién lumbar, que resulté nor-
mal. Posteriormente la cefalea se in-
tensificd y se le afiadié un componen-
te ortostatico, volviendo a consultar.
Se realizd una TAC craneal donde se
observé signo de delta vacio con con-
traste, hallazgo compatible con trom-
bosis del seno longitudinal superior y
senos laterales, confirmados poste-
riormente con RM, junto con lesién
extraaxial Unica compatible con im-
plante metastdsico dural con edema.
Conclusiones. La trombosis de los se-
nos venosos puede ser secundaria a
una metastasis que comprime o infil-
tra el seno, o aparecer como una
complicacién paraneopldsica, causa-
da por un estado procoagulante pro-
pio de la enfermedad neopldsica de
base, principalmente en leucemias y
linfomas. En nuestro caso, la opcién
mas probable, dados los hallazgos en
la neuroimagen, es la estasis venosa
por compresién de un seno dural.

P21.

Trombosis de senos venosos
como manifestacion de una
metastasis dural tnica

J. Fernandez Pérez, M. Payan Ortiz,
P. Quiroga Subirana, A. Arjona Padillo

Complejo Hospitalario Torrecardenas.
Almeria.

Introduccion. Como consecuencia de
tratamientos oncoldgicos cada vez
mas efectivos, se ha comprobado en
los dltimos afios un incremento en la
incidencia de las metastasis cerebra-
les, hasta tal punto que un tercio de

Trombosis venosa

cerebral profunda asociada
a adenocarcinoma de recto
Z. Ghazizadeh-Monfared Croigny,

L. Villarreal Pérez, |. Pérez Ortega,
J.R. Gonzélez Marcos, E. Franco Macias

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. La trombosis venosa ce-
rebral (TVC) es una entidad infrecuen-
te que constituye aproximadamente
el 0,5-1% de los eventos cerebrovas-
culares. La prevalencia de la TVC aso-
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ciada a cancer es del 7,4% y como
mecanismos fisiopatoldgicos se han
propuesto la compresion venosa di-
recta, invasion vascular, estados de
hipercoagulabilidad y tratamientos
quimio y hormononoterapicos. Caso
clinico. Mujer de 59 afos, con antece-
dente de adenocarcinoma de recto
en estadio IV, en tratamiento con ci-
clos de quimioterapia (xelox y bevaci-
zumab). Consulté urgentemente por
un cuadro confusional agudo ictal. La
exploracién neuroldgica sélo mostrd
inatencién, desorientacion y un tem-
blor postural leve, sin papiledema. La
TC craneal mostrd hipodensidades ex-
tensas bitaldmicas. La puncién lumbar,
el Doppler de troncos supraadrticos-
TC y el estudio de comunicacién D/I
con Doppler TC resultaron normales.
El estudio bioldgico de trombosis re-
sulté normal. En RM cerebral con an-
giorresonancia venosa se constataron
infartos venosos talamicos bilatera-
les, con focos hemorragicos en su in-
terior, y la angiorresonancia reveld
ausencia de relleno del seno transver-
50, sigmoideo y de la vena yugular in-
terna izquierda, asi como del sistema
venoso profundo. Se inicié anticoagu-
lacién con heparina de bajo peso mo-
lecular. La evolucion fue buena, sin otras
complicaciones. Conclusiones. La TVC
es una entidad a tener en cuenta en
la etiologia de los ictus cerebrales aso-
ciados a neoplasias, particularmente
adenocarcinomas. La afectacion del
sistema venoso profundo ocurre en
un menor porcentaje de pacientes.
La hipodensidad bitaldmica debe su-
gerir en el contexto apropiado este
diagnéstico y el infarto arterial tala-
mico bilateral paramediano es su prin-
cipal diagnéstico diferencial.

P22.

Sordera verbal de origen
vascular en un paciente joven
M.T. Gémez Caravaca,

J.R. Gonzalez Marcos

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

vos. Aunque existe cierta confusion
en cuanto a su clasificacion, basica-
mente pueden resumirse en tres ti-
pos: agnosia auditiva, sordera cortical
y sordera verbal. Esta Ultima se carac-
teriza por la imposibilidad para com-
prender el lenguaje hablado, siendo
capaz de discriminar otros tipos de so-
nidos. Presentamos el caso de un pa-
ciente con sordera verbal secundaria
a ictus mdltiples. Caso clinico. Vardén
de 46 anos, hipertenso, con glomeru-
lopatia membranosa, fumador, bebe-
dor y consumidor de toxicos. Tres
afos antes sufrié un ictus isquémico
hemisférico izquierdo, con leve hemi-
paresia derecha residual. Ingresé por
un cuadro agudo de dificultad para
comprender. El paciente referia ser
capaz de escuchar, pero no de enten-
der. En la exploracién presentaba una
leve afasia sensitiva, con lenguaje
fluente y algunas parafasias fonémi-
cas, y una sordera verbal (era incapaz
de comprender palabras habladas pe-
ro si de oir, leer, escribir y reconocer
otros tipos de sonidos). La RM craneal
mostré la existencia de un infarto
agudo hemisférico izquierdo y otro
crénico (silente) hemisférico derecho.
Estas lesiones afectaban a la zona su-
perior de ambos Iébulos temporales.
El estudio angiografico mostré una
esclerosis intracraneal. Conclusién. Las
alteraciones auditivas corticales se de-
ben en la mayoria de los casos a lesio-
nes bilaterales de la corteza auditiva
primaria. En nuestro caso se asocio a
una afasia de Wernicke por probable
desconexidn entre la corteza auditiva
primaria y el drea de Wernicke en el
hemisferio izquierdo.

P23.

Vasculitis del sistema
nervioso central refractarias
al tratamiento

M.T. Gémez Caravaca, L. Mauri Fabrega,
0. Lara Sarabia, A. Palomino Garcia,
J.R. Gonzélez Marcos

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. Las alteraciones auditi-
vas corticales constituyen una disfun-
cién que afecta al procesamiento e in-
terpretacion de los estimulos auditi-

Introduccion. Las vasculitis del sistema
nervioso central son enfermedades
relativamente infrecuentes, de origen
primario o secundario. Sobre el 25%
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presentan un curso refractario al tra-
tamiento de origen multifactorial.
Presentamos dos casos de mala evo-
lucién a pesar del tratamiento. Casos
clinicos. Caso 1: mujer de 70 afios con
osteoporosis y glaucoma. Cuadro de
meningitis neumocdcica de origen
otégeno con sepsis grave. Tratamien-
to antibidtico y corticoideo en altas
dosis. En evolucién, cuadro ictal corti-
cal bihemisférico. Se realizé TC con/sin
contraste y arteriografia. En neuro-
imagen, lesiones isquémicas cerebra-
les corticales hilaterales, y en el area
temporal derecha, zona hipodensa
compatible con cerebritis/absceso, e
higroma subdural derecho. En arte-
riografia, estenosis y dilataciones dis-
tales en territorios de la arteria cere-
bral anterior (ACA) y cerebral media
(ACM), y arteria cerebral posterior iz-
quierda, compatibles con vasculitis.
Caso 2: mujer de 72 afios con multi-
ples factores de riesgo cardiovascular.
Cuadro ictal vertebrobasilar (VB). Tra-
tamiento corticoideo y ciclofosfami-
da. En evolucién, sindrome del cauti-
verio y fallecimiento. Se realizé TC, RM-
angiorresonancia, Doppler de troncos
supraadrticos y transcraneal. Neuro-
imagen con lesiones isquémicas mul-
tiples en territorios VB, ACM y ACA de
forma bilateral. Doppler de troncos
supraadrticos y transcraneal con oclu-
sion de la arteria vertebral derecha,
oclusion/pseudooclusion de la ACM
derecha, estenosis de la ACM izquier-
day basilar. En angiorresonancia, mul-
tiples estenosis segmentarias con hi-
poplasia grave/agenesia de arteria
vertebral derecha. Conclusion. Tanto
el primer caso, vasculitis postinfeccio-
sa, como el sequndo, vasculitis prima-
ria del sistema nervioso central, pre-
sentan refractariedad al tratamiento
tras inicio precoz y uso de terapias
combinadas donde podrian influir po-
sibles factores genéticos, inmunita-
rios o terapéuticos condicionantes del
mal prondstico.
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P24.

Migraia oftalmopléjica y
anticuerpos anticardiolipina
elevados: ineuropatia craneal
secundaria a sindrome
antifosfolipido?

R. Piflar Morales, A. Gémez Camello,

M.J. Cruz Huertas, J. Pelegrina Molina,
A. Carra Vélez, J.D. Fernandez Ortega

Hospital Universitario San Cecilio. Granada.

Introduccion. La migrafa oftalmoplé-
jica es una entidad caracterizada por
episodios recurrentes de cefalea con
caracteristicas migrafiosas, asociada
a paralisis de uno 0 mas nervios ocu-
lomotores (habitualmente el terce-
ro), sin lesién intracraneal que lo jus-
tifique, y posible alteracién de sefial
transitoria del nervio en la RM, de
etiologia desconocida. Caso clinico.
Muijer de 16 afios sin antecedentes de
interés. Presentaba desde los 14 afios
episodios de cefalea holocraneal de
caracteristicas migrafiosas asociada a
diplopia altitudinal, paresia de recto
interno y recto inferior y midriasis uni-
lateral. Duracién aproximada de una
hora. Anamnesis sin otros datos de
interés. Exploracién entre episodios:
normal. Anticuerpos anticardiolipina
IgM, 28 inicial y 35 a los cuatro me-
ses. Resto de datos analiticos sin na-
da a destacar. RM craneal con gadoli-
nio (intercrisis) y angiorresonancia cra-
neal, normales. Conclusiones. La mi-
grafa oftalmopléjica se considera una
neuralgia craneal en la sequnda edi-
cién de la clasificacién de la Sociedad
Internacional de Cefaleas. Como me-
canismo patogénico se sugiere des-
mielinizacién local de origen idiopati-
co o posviral; otros autores postulan
que es secundaria a la activacién del
sistema trigeminovascular, aunque ac-
tualmente conocemos su causa. En
este caso destacan anticuerpos anti-
cardiolipina IgM positivos de forma
persistente. En la bibliografia sélo exis-
te un caso de paralisis oculomotora
secundaria a hipertension intracraneal
en un sindrome antifosfolipido; no
hay descritos casos de migrafia oftal-
mopléjica y positividad persistente de
anticuerpos anticardiolipina, por lo que
se puede establecer la hipétesis de

que el sindrome antifosfolipido podria
ser una causa de esta neuropatia de
origen desconocido, necesitandose mas
casos para confirmar esta asociacion.

P25.

Sindrome opsoclono-mioclono

M.T. Gémez Caravaca, L. Mauri Fabrega,
A. Palomino Garcia, J.R. Gonzdlez Marcos

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. El sindrome opsoclono-
mioclono es una entidad infrecuente,
de inicio agudo/subagudo, tanto en
nifios como en adultos. Se caracteriza
por movimientos oculares sacadicos
involuntarios, cadticos, arritmicos y
multidireccionales, de gran amplitud
y frecuencia, presentes durante la fija-
cién, convergencia, seguimiento ocu-
lar, cierre palpebral o el suefio. Se
puede asociar a mioclonias, ataxia y
alteraciones del comportamiento. Pre-
sentamos dos casos clinicos de origen
no aclarado y en seguimiento. Casos
clinicos. Caso 1: vardn de 38 afios, sin
antecedentes de interés. Presentaba
un cuadro subagudo de inestabilidad
en la marcha, movimientos oculares
sacddicos conjugados horizontorrota-
torios y temblor troncocefdlico. Caso 2:
varén de 44 afios, sin antecedentes
de interés. Presentaba un cuadro de
inestabilidad progresiva, temblor vy
dismetria en miembros izquierdos y mo-
vimientos oculares anormales hori-
zontales al cambiar la fijacién de la
mirada. En ambos casos se realizaron
estudios analiticos, de autoinmuni-
dad, serologias y pruebas de imagen
(radiografia de tdrax, TAC craneal y
toracoabdominal, RM craneal y PET-
TAC), que fueron normales, salvo hi-
perintensidades en difusion en el ver-
mis y el pedinculo cerebeloso izquier-
do, y en densidad protonicay T, en el
mesencéfalo. El liquido cefalorraqui-
deo presentaba aumento de protei-
nas en ambos casos y pleocitosis en el
caso 1. Conclusiones. Ante una sospe-
cha de sindrome opsoclono-mioclono
es importante un diagndstico diferen-
cial adecuado con las pruebas necesa-
rias para descartar aquellas causas
mas frecuentes en adultos, como la
presencia de una neoplasia maligna,

y considerar la terapia especifica e in-
munomoduladora, siendo probables
casos de origen autoinmunitario idio-
patico o sin criterios para su tipifica-
cién nosoldgica o etioldgica.

P26.

Sindrome de Tolosa-Hunt:
a propdsito de dos casos
S. Benitez Rivero, I. Escudero Martinez,

L. Villarreal Pérez, A. Palomino Garcia,
M.D. Jiménez Herndndez

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. El sindrome de Tolosa-
Hunt es una entidad inusual secunda-
ria a una infiltracién granulomatosa
inespecifica del seno cavernoso o
apex orhitario. Se caracteriza por do-
lor orbitario, oftalmoparesia y una res-
puesta espectacular a esteroides. Ca-
sos clinicos. Caso 1: mujer de 47 afios,
que a los 29 afios de edad sufrié un
primer episodio de cefalea temporo-
orbitaria izquierda, sequida al quinto
dia de diplopia por paralisis del VI par
izquierdo y acorchamiento frontal iz-
quierdo por afectacién de la primera
rama del trigémino. Analiticas, sero-
logias, autoanticuerpos, puncién lum-
bar, TC de craneo y 6rbitas, RM cra-
neal y arteriografia carotidea, norma-
les. Mejoria tras tratamiento con cor-
ticoides, con leve oftalmoparesia resi-
dual. Durante su evolucién presenté
cinco episodios de iguales caracteristi-
cas, que remitieron con terapia corti-
coidea. Caso 2: varén de 79 con cua-
dro de una semana de evolucién de
cefalea hemicraneal derecha, sensa-
cién de hormigueo en la regién peri-
nasal y labio superior derechos, y pos-
terior desarrollo de diplopia. Explora-
cién: paresia de recto externo y supe-
rior derechos, ptosis palpebral dere-
cha e hipoestesia en el territorio de la
segunda rama del trigémino. Analiti-
cas, serologias, autoanticuerpos, pun-
cién lumbar y angiorresonancia, nor-
males. RM craneal: leve engrosamien-
to subperiéstico de fosilla pterigo-
maxilar derecha. Respuesta excelente
tras tratamiento corticoideo. Conclu-
sion. El sindrome de Tolosa-Hunt es
una patologia de curso impredecible,
en la que hasta la mitad de pacientes
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sufre remisiones en el trascurso de
meses o0 afos. Se trata de un diagnds-
tico de exclusion, resultando impres-
cindible una evaluacién cuidadosa del
paciente para descartar procesos in-
fecciosos, inflamatorios, vasculares o
neopldsicos que puedan afectar a es-
ta localizacion.

P27.

Ictus medular: sindrome

de la arteria espinal anterior
S. Benitez Rivero, L. Mauri Fabrega,
|. Escudero Martinez, |. Pérez Ortega

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. La isquemia medular es
una patologfa rara, constituyendo me-
nos del 1% de ictus y el 5-8% de mielo-
patias agudas. El sindrome de la arte-
ria espinal anterior representa el tipo
mas comun. Frecuentemente comien-
za con dolor radicular y hay que consi-
derar que pueden transcurrir horas
hasta la aparicién de los sintomas
neuroldgicos. Casos clinicos. Caso 1:
mujer de 37 afios que tras 24 horas
de dolor dorsolumbar sufrié una caida
stibita por disminucién de fuerza en
las extremidades inferiores, no acom-
pafada de otros sintomas. Exploracién:
paraparesia flacida con balance bila-
teral p2/5, d4/5; nivel sensitivo D7,
sensibilidad profunda conservada, hi-
porreflexia global, reflejos cutaneo-
plantares indiferentes. RM de médula
dorsal: lesion hiperintensa en T, afec-
tando Unicamente a la regién ventral
con extensién D6-DT1, sin captacion
de contraste y con restriccion de la di-
fusion. Analitica, autoinmunidad, hi-
percoagulabilidad, puncién lumbar,
serologias, angiotomografia de térax-
abdomen y arteriografia vertebral y
medular, normales. Caso 2: varén de
63 anos, con un cuadro stbito de do-
lor dorsolumbar y debilidad en miem-
bros inferiores, sin otra sintomatolo-
gia. Exploracién: paraparesia con ba-
lance motor bilateral p2/5, do/5; hi-
poestesia tactoalgésica en D4, sensi-
bilidad profunda normal, hiperreflexia,
reflejos cutaneoplantares flexores.
RM cervicodorsal: protrusiones disca-
les sin afectacion del canal, cordén me-
dular normal. Analiticas, serologias,

puncién lumbar y angiotomografia de
térax-abdomen, normales. Conclusion.
Aunque se describen mdiltiples causas
de isquemia medular, en un alto por-
centaje de pacientes no se descubre
la etiologia. La RM medular es la prue-
ba mas relevante para descartar otras
causas de mielopatia, aunque hasta
en un 15% de isquemias medulares
esta prueba resulta normal.

P28.

Evaluacion de la fibrindlisis
en un hospital de segundo
nivel: nuestra experiencia

desde 2007-20M

S.A. Vassallo Recio, M.A. Muchada Lépez,
D. Vidal de Francisco, A. Rodriguez Roman,
R. Espinosa Rosso, M.A. Moya Molina,
S. Cousido Martinez-Conde, S. Saez
Aguiar, J. Argente Alcaraz, M.A. Cafiibano
Casarrubios, F. Guisado Ramos,

A. Rodriguez Camacho, D. Soria Martin
de laVega

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cadiz.

Objetivos. Analizar las caracteristicas
de los pacientes con ictus isquémico
tratados con activador tisular recom-
binante del plasmindgeno desde la
implantacién del Cédigo Ictus en nues-
tro hospital, conocer los tiempos de
actuacion del protocolo y evaluar su
efectividad mediante la situacién fun-
cional de los pacientes tratados a los
tres y seis meses. Pacientes y méto-
dos. Estudio observacional descriptivo
transversal realizado por la Unidad de
Gestién Clinica (UGC) de Neurocien-
ciasy la UGC de Cuidados Criticos y Ur-
gencias del Hospital Universitario Puer-
ta del Mar de Cadiz. Se incluyeron to-
dos los pacientes a los que se les reali-
26 fibrindlisis hasta la fecha (2007-
2071). Se analizaron diversas variables,
como puntuacién de la gravedad del
infarto (escala NIHSS), tiempos de la
fibrinélisis, complicaciones hemorra-
gicas y situacién funcional del pacien-
te mediante la escala de Rankin mo-
dificada al alta. Resultados. Se reco-
gieron un total de 34 pacientes desde
enero de 2007 hasta mayo de 2011,
con una edad media de 67,35 afios
(rango: 48-82 afios). La puntuacién
media en la NIHSS fue de 13,29 (ran-
go: 6-25 puntos). El tiempo medio des-
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de el inicio de los sintomas hasta la
administracién del tratamiento fue de
140 minutos, realizandose fibrindlisis
sistémica dentro de los primeros 90
minutos en el 16% de los pacientes.
La mortalidad de los pacientes a los
tres meses fue del 177%. Conclusién. La
implantacién del Cédigo Ictus ha sido
satisfactoria, con unos tiempos de ac-
tuacién y una mejoria funcional de los
pacientes similares a los ensayos clini-
cos publicados, reduciendo la disca-
pacidad funcional y encontrandose mi-
nimas complicaciones en los pacientes.

P29.

Complicaciones hemorragicas
tardias tras revascularizacion
carotidea sin evidencia de
hiperperfusién

I Sladogna Barrios, I. Garcia Basterra,

A. Romero Villarrubia, I. de Antonio Rubio,
M.D. Fernandez Pérez, J. Maestre Moreno

Hospital Universitario Virgen de las Nieves.
Granada.

Introduccion. Tras las hemorragias que
ocurren después de una endarterec-
tomia o angioplastia carotidea subya-
ce generalmente un sindrome de hi-
perperfusion, clinicamente bien defi-
nido (encefalopatia, cefalea, hiperten-
sion, y altas velocidades en el Doppler
transcraneal), no presente en nues-
tros casos. Casos clinicos. Caso 1: va-
rén de 70 afios, sometido a angioplas-
tia-stenting por estenosis sintomatica
de la arteria carétida interna izquier-
da, en tratamiento con 300 mg de
acido acetilsalicilico, que dos meses
después consulté por un empeora-
miento de su hemiparesia derecha re-
sidual y agitacién. En la TAC se encon-
tré un hematoma subdural izquierdo
con escaso efecto masa y densidad
irregular sugerente de resangrado. Las
cifras tensionales no estaban eleva-
das. Velocidades normales en el Doppler
transcraneal. Se traté conservadora-
mente con buena evolucién. Caso 2:
varén de 81 afios, sometido a endar-
terectomia por estenosis sintomatica
de la arteria cardtida interna derecha,
en tratamiento con doble antiagrega-
cién (300 mg de acido acetilsalicilico
y 75 mg de clopidogrel). Un mes y me-
dio después presentd cefalea brusca'y

disminucién del nivel de consciencia,
constatdndose una extensa hemorra-
gia intraventricular, con componente
intraparenquimatoso, subaracnoideo
y subdural peritentorial, de predomi-
nio en el hemisferio izquierdo, secun-
daria a ruptura de aneurisma de la ar-
teria comunicante posterior izquier-
da, no objetivada en la angiografia
diagndstica previa a la endarterecto-
mia. Fue embolicado, pero fallecid a
los cuatro dias. Conclusiones. En es-
tos dos casos no existian elementos
del sindrome de hiperperfusion para
explicar el sangrado intracraneal, por
otra parte muy demorado con respec-
to al procedimiento revascularizador
respectivo. No obstante, no se puede
descartar que los cambios hemodina-
micos secundarios al mismo desem-
pefiaran algtn papel en la patogenia.

P30.

Dos posibles causas y un destino:
estado epiléptico refractario
. Garcia Basterra, I. Sladogna Barrios,

L. Santos Martin, A. Romero Villarrubia,
I. de Antonio Rubio, J. Ruiz Giménez

Hospital Universitario Virgen de las Nieves.
Granada.

Introduccion. Entre los diversos meca-
nismos desencadenantes de un esta-
do epiléptico se encuentran los de na-
turaleza disinmune, existiendo en los
Gltimos afios un significativo aumen-
to de casos documentados. Objetivo.
Presentar el caso de un estado epilép-
tico refractario secundario a encefali-
tis limbica por anticuerpos antirrecep-
tor de NMDA, de dificil diagnéstico.
Caso clinico. Paciente de 22 afios con
antecedentes de una voluminosa mal-
formacién arteriovenosa frontal dere-
cha, tratada con embolizacién parcial
y radiocirugia. Presentaba episodios
de desconexién con movimientos rep-
tantes del hemicuerpo derecho y alte-
racién disruptiva de la conducta. Ra-
pidamente evoluciond a un estado
epiléptico no convulsivo generalizado,
con leve predominio frontal derecho
en el EEG. Se realizaron puncién lum-
bar, TAC, RM craneal, arteriografia, y
rastreo con TAC, RM toracoabdomi-
nopélvico, PET-TAC completo y anti-
cuerpos antineuronales. Aunque inicial-
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mente se considerd un estado epilép-
tico sintomdtico a una malformacion
arteriovenosa, la mala evolucién y la
persistencia de un estado eléctrico
practicamente generalizado plantea-
ron la necesidad de diagndsticos etio-
|6gicos alternativos. Teniendo en cuen-
ta las caracteristicas basales de la pa-
ciente e iniciales de las crisis, se plan-
ted una encefalitis limbica por anti-
cuerpos antirreceptor de NMDA como
desencadenante del cuadro, y se in-
cluyeron en el tratamiento pulsos de
metilprednisolona e inmunoglobuli-
nas. El estudio sistémico resulté ano-
dino y los anticuerpos antirreceptor
de NMDA fueron positivos. El estado
epiléptico cedid finalmente, presentan-
do una importante disfuncién tempo-
ral y polineuromiopatia del enfermo
critico en miembros inferiores secue-
lares. Conclusiones. La encefalitis lim-
bica por anticuerpos antirreceptor de
NMDA puede o no asociarse a tumo-
res y manifestarse mediante sintomas
neuropsiquiatricos caracteristicos. A pe-
sar de las dificultades en nuestro ca-
so, pudieron realizarse el diagndstico
y tratamiento correctos, con una evo-
lucién que, aunque lenta, esta siendo
favorable.

P31.

Afasia motora de
origen mitocondrial
R. Pifiar Morales, M.J. Cruz Huertas,

A.M. Carra Vélez, J. Pelegrina Molina,
F.J. Barrero Hernandez

Hospital Universitario San Cecilio. Granada.

Introduccion. El sindrome MELAS (mi-
tocondrial myopathy, encephalopathy,
lactic acidosis and stroke like episodes)
es una citopatia mitocondrial caracte-
rizada por episodios stroke-like, crisis
epilépticas y encefalopatia. Asocia
manifestaciones neuroldgicas vy sisté-
micas, con variabilidad fenotipica. Ca-
so clinico. Mujer de 46 afios con ante-
cedentes de diabetes mellitus, hipoti-
roidismo subclinico, hipoacusia neuro-
sensorial bilateral desde los 20 afios,
hipogonadismo primario con disfun-
cién hipotaldmica intrinseca y utero
hipopldsico, y amenorrea desde los
30 afios de edad. Presentaba dificul-
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tad para expresarse y cefalea holocra-
neal intensa. Exploracién: facies mio-
patica, disartria leve y afasia mixta de
predominio motor. Ptosis incompleta
bilateral. Resto de exploracién neuro-
I6gica normal. Analitica general (in-
cluyendo funcién tiroidea, anticuer-
pos anticardiolipina...) sin alteracio-
nes, salvo acido lactico elevado. RM
craneal: lesién hiperintensa en el 16-
bulo temporal izquierdo, sugerente
de lesién isquémica subaguda. Angio-
rresonancia intracraneal y troncos su-
praadrticos y ecocardiografia transe-
sofagica, normales. El acido lactico
elevado y la miopatia en el electro-
miograma, junto a los antecedentes,
hizo sospechar un sindrome MELAS, con-
firmado por estudio genético, positi-
vo para la mutacién mA3243G-MTTL1.
Conclusiones. En el sindrome MELAS,
los episodios stroke-like simulan un ic-
tus isquémico con datos atipicos: no
suelen corresponder a territorios ar-
teriales, recuperacion de la lesién en
neuroimagen al menos en los prime-
ros episodios... En este caso destaca-
ba la aparicién tardia de los episodios
stroke-like, generalmente antes de los
40 afos, la ausencia de otras mani-
festaciones neuroldgicas, como crisis
epilépticas, y mdltiples alteraciones
endocrinas. En pacientes jévenes con
mdltiples alteraciones sistémicas y epi-
sodio compatible con ictus isquémico
habria que considerar este sindrome
en el diagndstico diferencial por su
amplia variabilidad fenotipica.

P32.

Sindrome cluster-tic:
descompresién microvascular
trigeminal

M. Fernandez Recio, F. Camarena
Cepeda, M. Marin, G. Friera Acebal

Hospital de Valme. Sevilla.

Introduccion. Se denomina cluster-tic
a la coexistencia de cefalea en raci-
mos y neuralgia del trigémino. El do-
lor se presenta en la fase activa de la
enfermedad, que puede ser episddica
0 crénica. Ambos componentes de
dolor se manifiestan en el mismo la-
do de la cara de forma simultanea o
independiente y deben tratarse de
forma especifica. Presentamos un ca-

so de cluster-tic asintomatico tras ciru-
gfa descompresiva microvascular del
nervio trigémino. Caso clinico. Varén
de 65 afios, con diagnéstico de neu-
ralgia de segunda y tercera ramas del
trigémino izquierdo desde hacia afos.
Tratado con diferentes farmacos, con
respuesta variable, y termocoagula-
cién trigeminal, con respuesta favora-
ble temporalmente. En los Ultimos
afios existia un cambio en las caracte-
risticas del dolor: la neuralgia predo-
minaba ahora en la primera rama y
se afiadia otro componente inmedia-
to de dolor ipsilateral periorbitario de
mas de 15 minutos de duracién, acom-
pafiado de SAL. Se desencadenaban
de forma espontanea o con gatillo.
La frecuencia era de varias veces al
dia, a pesar de la triterapia. Se some-
tié a cirugia descompresiva microvas-
cular del trigémino, con resolucién
completa de los sintomas. Conclusio-
nes. El sindrome cluster-tic implica la
coexistencia en un mismo paciente
de neuralgia del trigémino y cefalea
en racimos. La importancia de reco-
nocerlo radica en que debe tratarse
de forma especifica cada componen-
te. Se desconoce la fisiopatologia, aun-
que se propone la implicacién del sis-
tema hipotalamico-trigeminal, asi co-
mo la respuesta favorable a cirugia
trigeminal descompresiva en casos re-
fractarios como el nuestro.

P33.

Utilizacidon de medidas
terapéuticas en los pacientes
con esclerosis lateral amiotréfica
seguidos en la unidad
multidisciplinar del Hospital
Universitario Virgen del Rocio
L. Villarreal Pérez, B. Valencia Azcona,

M. Cabrera, E. Barrot, P. Serrano,
M. Barrera, C. Marquez, C. Paradas

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. El manejo multidiscipli-
nar de los pacientes con esclerosis la-
teral amiotrdfica (ELA), incluyendo el
tratamiento de la disfagia, la insufi-
ciencia respiratoria y el riluzol, son las
medidas que han demostrado au-
mentar la supervivencia en pacientes
con ELA. La Academia Americana de

Neurologia recomienda la organiza-
cién de equipos multidisciplinares, lo
que se ha implantado en el Hospital
Universitario Virgen del Rocio (HUVR)
desde el afio 2010. Pacientes y méto-
dos. Realizamos un estudio piloto pa-
ra revisar la aplicaciéon de tratamien-
tos que han demostrado un aumento
de la supervivencia en los pacientes
diagnosticados de ELA (criterios del
Escorial), en el Servicio de Neurologia
del HUVR, entre los afios 2007 y 2011.
Resultados. Seleccionamos 31 pacien-
tes: 13 con ELA definida, 12 con ELA
probable, 5 con ELA posible y 1 con
sospecha de ELA. El 100% recibieron
tratamiento con riluzol. Quince pa-
cientes con ventilacién mecénica no
invasiva (VMNI) y 14 sin VMNI (cinco
sufrian disnea y cuatro presentaban
capacidad vital forzada < 50%). la
media de colocacién de VMNI al re-
unir criterios fue de 5,1 meses antes
del afio 2010y 3,4 meses desde dicho
afio. Presentaban disfagia 18 pacien-
tes; en ocho se colocd gastrostomia
percutanea (PEG) y tres fallecieron
previamente. La media de colocacién
de la PEG desde el inicio de la disfagia
fue de 24,8 meses. Conclusiones. Los
resultados indican que en nuestra uni-
dad multidisciplinar se aplican las re-
comendaciones internacionales. En re-
lacién al tratamiento farmacoldgico e
inicio de la VMNI, los resultados se su-
perponen a los descritos en otras uni-
dades. En el caso de la PEG podria
existir cierto retraso en su colocacion,
por lo que creemos necesario investi-
gar los posibles motivos.

P34.

Coexistencia en un mismo
paciente de fenotipo de distrofia
miotdnica tipo 1y distrofia
facioescapulohumeral

L. Villarreal Pérez?, I. Pérez Ortega®,

S. Benitez Rivero?, P. Camano®,
C. Marquez?, C. Paradas®

?Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla. ®Hospital Donostia. San Sebastian.

Introduccion. La distrofia mioténica
tipo 1y la distrofia facioescapulohu-
meral son enfermedades musculares
hereditarias, con fenotipos determina-
dos y claramente diferenciados. Ocu-

www.neurologia.com Rev Neurol 2011; 53 (11): 689-702



XXXIV Reunién Anual de la Sociedad Andaluza de Neurologia

rren por mutaciones en el gen DMPK
en el cromosoma 19¢13 y en el gen
FSH ubicado en el cromosoma 4435,
respectivamente. Tienen una preva-
lencia muy baja, cerca de 5/10.000
habitantes para la distrofia mioténica
tipo 1y 1/100.000 para la distrofia fa-
cioescapulohumeral. Por tanto, la co-
existencia de ambas entidades en un
mismo individuo es un hallazgo ex-
cepcional. Caso clinico. Varén de 28
afos, con antecedentes de hipertran-
saminasemia, tendencia a la hiper-
glucemiay cirugia de cataratas. Padre
diabético, con cataratas a los 30 afios
y fallecido por cardiopatia no especifi-
cada. Inicié a los 17 afios ‘contractu-
ras’y disminucion progresiva de fuer-
za en ambas manos, con limitaciones
para realizar la pinza. Calvicie frontal.
Paresia facial periférica bilateral.
Amiotrofia de biceps, triceps, braquio-
rradial y pectoral mayor. Escapula ala-
da bilateral. Paresia proximal y distal
en miembros superiores y debilidad
distal en miembros inferiores, con li-
mitacién para colocarse de talones y
puntillas. Debilidad de la musculatura
abdominal. Miotonia en lengua y ma-
nos. Gowers positivo. Se realizé estudio
genético positivo para distrofia mioté-
nica tipo 1y distrofia facioescapulohu-
meral. Evaluacion cardioldgica: normal.
Conclusion. Este paciente representa
un caso excepcional en la bibliografia
debido a que ambas entidades tienen
una prevalencia muy baja. La explora-
cion fisica constituye un elemento
fundamental a la hora de evaluar a
los pacientes con enfermedades neu-
romusculares, ya que permite identifi-
car determinados fenotipos clinicos y
direccionar el estudio posterior (inclu-
yendo el estudio genético).

P35.

Importancia de la exploracion
neuropsicoldgica en un
paciente con encefalomielitis
aguda diseminada

P. Carbonell Corvillo, M. Gonzalez Prian,

E. Cuartero Rodriguez, F. Camarena
Cepeda, M. Cabafias Marin.

Hospital Universitario de Valme. Sevilla.

Objetivo. Presentar la evolucidn neu-
ropsicoldgica de un paciente con en-

cefalomielitis aguda diseminada y su
correlacién clinica y de neuroimagen.
Caso clinico. Varén de 22 afios, que
consulté por un déficit sensitivo pro-
gresivo en los miembros derechos. La
exploracién clinica inicial reveld in-
atencion, hipoestesia tactoalgésica
leve en miembros derechos y reflejo
cutaneoplantar derecho indiferente.
Posteriormente desarrollé un cuadro
apraxico grave. La RM cerebral objeti-
vé multiples y numerosas lesiones su-
pra e infratentoriales hiperintensas,
captando contraste todas ellas. La ex-
ploracién neuropsicoldgica inicial mos-
tré alteracion cognitiva grave cértico-
subcortical, de predominio posterior,
con moderada desorientacion, déficit
atencional, ejecutivo y de memoria
audioverbal y visual. Pérdida de fluen-
cia verbal, fonética y semdntica, con
fallos en la denominacién. Importan-
te apraxia ideomotora y visuocontruc-
tiva, con alteracién visuoperceptiva.
Tras el tratamiento con metilpredni-
solona intravenosa, la exploracién cli-
nica y la RM cerebral no mostré cam-
bios significativos. Sin embargo, la ex-
ploracién neuropsicoldgica obijetivé
una notable mejoria en memoria y
funciones posteriores (visuoperceptivas,
visuoespaciales y visuoconstructivas
normales), y no se observaron sinto-
mas apraxicos. Aunque mejoraron las
funciones atencionales y ejecutivas,
se seguia observando una alteracién
moderada de predominio frontosub-
cortical. Al mes de iniciarse el cuadro,
la exploracién neuropsicoldgica con-
cluyé un perfil cognitivo de normali-
dad, con una alteracién muy leve en
atencién mantenida y velocidad de
procesamiento, que no interferia en
sus actividades de la vida diaria. Con-
clusién. Ante un caso de encefalomie-
litis aguda diseminada grave con una
exploracion clinica practicamente ano-
dinay una RM con mucha carga lesio-
nal, la exploracién neuropsicolégica
supone una herramienta fundamen-
tal en la evolucién, ya que informa de
la adecuada recuperacion y respuesta
al tratamiento, sin correlacionarse es-
tos hallazgos con los de neuroimagen.
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P36.

Corea de inicio tardio:

la clave neuroldgica

en el diagndstico de las
enfermedades sistémicas

C. de la Cruz Cosme, A. Gallardo Tur,

0. Hamad Cueto, F. Pérez Errazquin,
M. Romero Acebal

Hospital Universitario Virgen de la Victoria.
Malaga.

Objetivo. llustrar la implicacién del neu-
rélogo en el diagnéstico de las enfer-
medades sistémicas, mediante la do-
cumentacién de un caso de sindrome
antifosfoslipido (SAF) y lupus eritema-
toso sistémico (LES) con clave neuro-
I6gica. Caso clinico. Varén de 67 afios,
con antecedentes de purpura trom-
bocitopénica idiopatica, poliartritis,
trombosis venosa profunda, serositis/
pleuritis e insuficiencia renal, diagnos-
ticados por diferentes especialistas en
los dltimos cinco afios, que consultd
por movimientos involuntarios irregu-
lares de miembros y quejas cognitivo-
conductuales de instauracién subagu-
da, con respuesta inicial insatisfacto-
ria a neurolépticos tras estudios ur-
gentes inespecificos. Ante la evolucién
desfavorable al tratamiento sintoma-
tico, se realizd RM cerebral (atrofia,
lesiones isquémicas difusas), SPECT
cerebral (captaciones pobres y hete-
rogéneas del trazador) y autoinmu-
nidad (positividad para anticuerpos
antinucleares y anticardiolipina), con
diagndstico final de corea y deterioro
cognitivo en contexto de un SAF y cri-
terios de LES; se inicio terapia corticoi-
dea, con respuesta favorable. Conclu-
siones. La corea se presenta en el 1%
de los SAF en la edad adulta. El dete-
rioro cognitivo, junto a los anticuer-
pos y la neuroimagen referidos, son
coherentes con descripciones de la bi-
bliograffa. La revision integral del caso
condujo al diagnéstico de LES. Se cum-
plian mas de cuatro criterios: artritis,
serositis, afeccion renal, alteracion he-
matoldgica, alteracién inmunolégica
y anticuerpos antinucleares. Curiosa-
mente, la corea y la afectacién cogni-
tiva, protagonistas en el diagndstico
definitivo de la enfermedad, no se acep-
tan entre los criterios neuroldgicos.
La presentacién atipica de sindromes

neurolégicos puede ser clave en el
diagndstico de enfermedades sistémi-
cas con expresion neuroldgica.

P37.

Neurocisticercosis como inicio
epiléptico. Patologia en aumento

P. Urbaneja Romero, V. Reyes Garrido,
J.A. Sénchez Garcia, F. Romero Crespo,
R. Bustamante Toledo, O. Fernandez
Fernandez

Hospital Regional Universitario Carlos Haya.
Malaga.

Introduccion. La cisticercosis es la en-
fermedad parasitaria mas frecuente
en el sistema nervioso central, causa-
da por el estadio larvario del gusano
acintado Taenia solium. Es endémica
en areas como Centroamérica y Suda-
mérica, parte oriental y sur de Asia y
Africa subsahariana, y la causa mas
comun de epilepsia adquirida en adul-
tos. Las manifestaciones clinicas de-
penden del ndmero, topografia de las
lesiones, viabilidad del parasito y res-
puesta inmune del paciente. En nues-
tro pais, los casos de neurocisticerco-
sis estan en aumento debido a la po-
blacién inmigrante. Describimos los
casos de neurocisticercosis registra-
dos en el dltimo afio en nuestro cen-
tro. Pacientes y métodos. Los pacien-
tes habfan nacido en dreas endémi-
cas, pero habian emigrado a Espafia
afios antes; no habian presentado cli-
nica previa, ni otros familiares habian
manifestado sintomatologia de inte-
rés. La presentacion de la enfermedad
fue similar, ya que comenzaron con
cefalea y crisis epilépticas generaliza-
das. Las pruebas de neuroimagen rea-
lizadas en el Servicio de Urgencias
mostraron un patrén sugestivo y se
decidié su ingreso para estudio y tra-
tamiento. Resultados. Los pacientes se
sometieron a diversos estudios: EEG,
serologia en sangre y liquido cefalo-
rraquideo y estudios de neuroimagen
con RM de craneo, técnica muy sensi-
ble en lo que se refiere a actividad de
la enfermedad, nimero y localizacién
de los quistes. Se establecieron criterios
diagndsticos y la confirmacién de nues-
tra sospecha. Conclusiones. En nuestra
experiencia, todos los pacientes fue-
ron tratados con farmacos antiepilép-
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ticos, corticoides y tratamiento antipa-
rasitario especifico. Existe controversia
en relacion a la instauracion de trata-
miento antiparasitario, por lo que hay
que individualizar cada caso cuestio-
nando este punto.

P38.

Patologia concomitante en
neuroimagen como causa de
epilepsia farmacorresistente
P. Urbaneja Romero, V. Reyes Garrido,
F. Romero Crespo, G. Ibdfez Botella,

B. Asenjo Garcia, V. Fernandez Sdnchez,
0. Ferndndez Ferndndez

Hospital Regional Universitario Carlos Haya.
Malaga.

Introduccion. Existen numerosos pa-
cientes con epilepsia farmacorresis-
tente. Revisamos los casos de lesiones
concomitantes en estudios de neuro-
imagen, que se han presentado en
los ultimos tres afios en la Unidad de
Epilepsia de nuestro centro. Pacientes
y métodos. Los pacientes, posibles can-
didatos a cirugia de la epilepsia, se
sometieron a un protocolo estableci-
do consistente en tests neuropsicol6-
gicos, video-EEG de larga duracion,
SPECT ictal e interictal, RM de craneo
de1,503T, etc. Una vez finalizado el
estudio prequirdrgico, los casos se ex-
pusieron en las sesiones multidiscipli-
narias. Desde la creaciéon de nuestra
unidad, de los 43 pacientes presenta-
dos, se han observado 12 casos de pa-
tologia asociada en los estudios de
neuroimagen. Resultados. La patolo-
gia encontrada en las pruebas de neu-
roimagen fue: patologia dual (escle-
rosis mesial y lesién temporal ipsilate-
ral) en cinco casos, esclerosis mesial
bitemporal en un caso, displasia corti-
cal y LOE en un caso, esclerosis mesial
y LOE en dos casos, lesiones quisticas y
LOE en un caso, lesiones quisticas y glio-
sis en un caso y displasia y gliosis en
un caso. En nuestra serie de casos
predominaba la esclerosis mesial jun-
to con displasia temporal ispilateral.
Tres de los pacientes habian sido in-
tervenidos y nueve estaban pendien-
tes de intervencidn. Los hallazgos des-
critos en las pruebas de imagen se
confirmaron mediante anatomia pa-
toldgica. Los tres pacientes se halla-
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ban libres de crisis en las sucesivas re-
visiones desde la intervencién. Con-
clusién. Se debe estudiar a los pacien-
tes de forma adecuada para diagnos-
ticarunaposible patologiaconcomitante
en neuroimagen y poder individuali-
zar la mejor técnica quirdrgica para ca-
da caso.

P39.

mente con parestesias en manos y
pies, debilidad ascendente y arreflexia.
A pesar de la baja prevalencia en
nuestro medio del beriberi, debe con-
siderarse en el diagnéstico diferen-
cial, particularmente si coexiste con un
cuadro de malnutricién, vémitos per-
sistentes, malabsorcién o neoplasia.

P40.

Beriberi: un diagnéstico
inesperado en una sospecha
de sindrome de Guillain-Barré

G. Diaz Cano, M. Usero Ruiz,
J.M. Oropesa Ruiz, F. Moniche Alvarez

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. El beriberi es una enfer-
medad carencial por déficit de tiami-
na que cursa con las manifestaciones
clinicas de una polineuropatia axonal
sensitivomotora y miocardiopatia. Sue-
le asociarse a encefalopatia de Wer-
nicke-Korsakoff. Caso clinico. Varén
de 69 afos, con cuadro subagudo de
debilidad, parestesias distales en bra-
zos e hiporreflexia. Referia también
intolerancia a alimentos, con vémitos
persistentes, y pérdida de 20 kg en
los Gltimos meses. A pesar del trata-
miento con inmunoglobulinas, evolu-
ciond a tetraplejia, arreflexia y altera-
cion de todas las modalidades sensiti-
vas, confusién y paresia de ambos
rectos externos. El ENG mostré dismi-
nucion en amplitudes de potenciales
sensitivos generalizada. Bioquimica,
hemograma, serologias, estudios de
autoinmunidad, antigangliésido y es-
tudio de liquido cefalorraquideo fue-
ron normales. En la PET/TC se hall6
un adenocarcinoma gastrico localmen-
te avanzado estenosante, sin metas-
tasis. Los anticuerpos antineuronales
fueron negativos, y los niveles de vi-
tamina B, y cido fdlico, normales.
En la RM de craneo con contraste se
aprecié un incremento de la sefial en
ambos talamos, sugestiva de encefa-
lopatia de Wernicke. Se comenzé tra-
tamiento con vitaminas B, y B,; se ob-
servé una marcada mejoria tras cua-
tro dias, persistiendo Unicamente la
alteracién sensitiva y la arreflexia.
Conclusion. El sindrome de Guillain-
Barré es un cuadro que cursa tipica-

Hamartoma hipotalamico

y crisis gelasticas:

a propdsito de un caso

I. Escudero Martinez, S. Benitez Rivero,

C. Arenas Cabrera, L. Villarreal Pérez,
M.D. Jiménez Hernandez

Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla.

Introduccion. La epilepsia geldstica es
una forma rara de epilepsia con una
prevalencia anual hasta los 18 afios
de 0,4/100.000. Generalmente es
producida por un hamartoma hipota-
ldmico. Las crisis consisten en episo-
dios de risa estereotipados y recurren-
tes sin factores precipitantes. Hasta un
13% presentan también crisis dacristi-
cas y hasta un 66%, otros tipos de cri-
sis. Cuando la causa es un hamarto-
ma, las crisis son de comienzo neona-
tal, refractarias al tratamiento, y pro-
vocan una encefalopatia con deterio-
ro cognitivo y del comportamiento.
Caso clinico. Varén de 19 afos, pro-
ducto de un embarazo y parto sin inci-
dencias. Desarrollo psicomotor nor-
mal. Sin crisis febriles ni antecedentes
familiares de epilepsia. Desde los 3 afios
presentaba episodios de risa tres ve-
ces al dia con dilatacién pupilar, de
segundos de duracién. No desconexion
del medio. Pubertad a los 12 afios.
RM cerebral: hamartoma hipotaldmi-
co con extensidn al interior del Il ven-
triculo y cisterna interpeduncular. EEG
intercritico: paroxismo epileptiforme
a expensas de potencial agudo, onda
en regién centrotemporal derecha que
difunde a regiones homdlogas con-
tralaterales. Realizé tratamiento con
carbamacepina, oxcarbacepina, topi-
ramato y levetiracetam, sin mejoria.
En el afo 2009, tras inicio de bitera-
pia con carbamacepina y levetirace-
tam, refirié una mejoria importante,
y Unicamente en alguna situacion de

estrés referia prédromos, pero no lle-
gaban a desencadenar crisis. Por el
buen control y un EEG con minimas
alteraciones se decidié mantener una
actitud expectante. Conclusion. Pre-
sentamos un caso de hamartoma hi-
potalamico con crisis geldsticas con
una evolucién muy favorable, ya que
el paciente se ha controlado con dos
farmacos, su rendimiento escolar es
satisfactorio y no presenta alteracio-
nes del comportamiento.

P41,

Dolor retroocular e hiperemia

conjuntival de etiologia inusual.
A propésito de un caso

F. Camarena Cepeda, M. Marin Cabafias,

P. Carbonell Corvillo, C. Fernandez
Moreno

Hospital Universitario de Valme. Sevilla.

Objetivo. Describir el caso de un pa-
ciente con dolor retroocular e hipere-
mia conjuntival como sintomas de
multiples fistulas carétidas cavernosas
espontaneas y una fistula dural. Caso
clinico. Varén de 31 anos de edad,
que desde hacia 20 dias presentaba
dolor retroocular derecho, sin antece-
dentes de cefalea. El dolor se iniciaba
en la regién priocular derecha, conti-
nuo y diario, y se irradiaba hacia la re-
gién retroauricular ipsilateral, pulsatil
y de gran intensidad. No cedia con
analgésicos. Se acompafiaba de inyec-
cién conjuntival y edema palpebral.
Refirié que desde hacia cinco meses
presentaba actfeno pulsatil en el oido
izquierdo y dolor retrooauricular ipsi-
lateral; este Ultimo habia cedido de
forma espontanea. En la exploracién
se aprecid una ligera proptosis del ojo
derecho, con inyeccién conjuntival y
edema palpebral derecho. Resto de
exploracion sin hallazgos patoldgicos.
Se realiz6 una arteriografia, donde se
observaron fistulas carétidas caverno-
sas multiples (una derechay otra con-
tralateral) y una fistula dural de la ba-
se del crdneo, por lo que se derivé a
Neurorradiologia para tratamiento en-
dovascular, que se realizé sin inciden-
cias. Conclusiones. EI 80% de las fistu-
las carétidas cavernosas multiples son
de etiologia traumdtica. El 20% res-
tante se desarrolla de forma esponta-
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nea, de las cuales en un 60% se iden-
tifica una patologia que predispone a
la debilidad de las paredes y el resto
es de etiologia no identificada, como es
este caso.

P42.

Leucoencefalopatia
focal no progresiva
A. Bocero Sanchez, C.J. Madrid Navarro,

M.J. Pérez Navarro, A. Torres Cobos,
F. Escamilla Sevilla

Hospital Virgen de las Nieves. Granada.

Introduccion. La leucoencefalopatia mul-
tifocal progresiva se asocia al virus de
inmunodeficiencia humana (VIH) en
el 80% de los pacientes. La introduc-
cién de la terapia HAART ha modifica-
do su evolucién en este subgrupo; de
hecho, recientemente se han publica-
do casos con supervivencias prolon-
gadas e imagenes caracteristicas en
RM. Caso clinico. Varén de 59 afios,
con infeccién por VIH desde hacia sie-
te afios, que acudid a nuestro servicio
para seqguimiento de inestabilidad de
cuatro afios de evolucién, con una le-
sion cerebelosa crénica. Comenzd con
un vértigo breve, con cortejo vegetati-
vo y lateropulsién izquierda, seguido
de mareo continuo, que se interpret6
como vértigo periférico; paralelamente,
al mes inici6 terapia HAART por des-
censo de CD4. Ingresé semanas des-
pués para estudio de una lesion cere-
belosa vista en RM. Exploracién: nis-
tagmo horizontal derecho y vertical
con la supraversion, reflejos osteoten-
dinosos vivos con reflejos cutaneo-
plantares flexores y marcha descrita
como cautelosa con lateralizacién iz-
quierda, sin dismetria. El liquido cefa-
lorraquideo mostréd una pleocitosis
linfocitaria con hiperproteinorraquia,
con resto de estudios negativos, sin
determinar la reaccién en cadena de
la polimerasa del virus JC. En la RM
existia una hiperintensidad en T,, con
realce heterogéneo de la sustancia
blanca del hemisferio cerebeloso iz-
quierdo. RM posteriores mostraron
signos de encefalomalacia cerebelosa
izquierda sin realce, con preservacion
del ribete cortical. Conclusién. En la
leucoencefalopatia multifocal progre-
siva asociada al VIH la recuperacién

del sistema inmune secundaria a la te-
rapia HAART ha conseguido aumentar
la supervivencia de los pacientes, con
importantes mejorias funcionales cuan-
do se aplica precozmente. En esta fa-
se crénica, la RM muestra signos ca-
racteristicos, como la preservacion del
ribete cortical que circunda las lesio-
nes cicatriciales de la sustancia blanca.

P43.

Neuroimagen diagndstica

en un caso de esclerosis
concéntrica de Balo

C.J. Madrid Navarro, A. Bocero Sanchez,

A. Torres Cobo, J. Pastor Rull, A. Ortega
Moreno, M.D. Fernandez Pérez

Hospital Universitario Virgen de las Nieves.
Granada.

Introduccion. La esclerosis concéntri-
ca de Bald es una variante de enfer-
medad desmielinizante tradicionalmen-
te considerada de curso progresivo y
letal, que se diagnosticaba por necrop-
sia. Caso clinico. Varén de 41 afos sin
antecedentes de interés, con un cua-
dro de presentaciéon de hemiparesia
faciobraquiocrural izquierda, hipoes-
tesia ipsilateral, bradipsiquia y ano-
sognosia. La TAC craneal mostré una
lesién hipodensa redondeada en el
centro semioval derecho. La RM reve-
16 una lesion hiperintensa en T, FLAIR
y secuencias de difusién en el centro
semioval, con un pequefio nédulo sa-
télite adyacente al borde posterior de
la lesién con captacién de contraste
en anillo. La espectrometria orient6
hacia una lesién inflamatoria. Los es-
tudios analiticos sélo revelaron una
elevacion de la hormona estimulante
de la tiroides y anticuerpos antitiroi-
deos. Liquido cefalorraquideo, cito-
quimica, microbiologia y citologias
negativas, con bandas oligoclonales
positivas. Una SPECT-talio y una FDG-
PET no mostraron hallazgos sugeren-
tes de naturaleza oncoldgica. Una se-
gunda RM once dias después presen-
t6 la misma lesién en diana, pero sin
captacién de contraste y rodeada de
un anillo de necrosis. Se traté inicial-
mente con tres bolos de 1 g de metil-
prednisolona intravenosa y pauta des-
cendente de prednisona oral, pero tras
la sequnda RM se prolongd con siete
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bolos mas. También se trat6 con levo-
tiroxina. La evolucién clinica tendié a
la mejoria, con déficit residual leve y
neuroimagen sin cambios. Conclusion.
Las lesiones caracteristicas en RM per-
miten establecer un diagndstico sin
necesidad de biopsia, identificando
€asos con curso mas benigno que an-
teriormente no se diagnosticaban. En
nuestro caso coexiste esta enferme-
dad con un hipotiroidismo primario
autoinmune, probablemente casual y
no causal.

P44,

dio genético. De ahi que resaltemos
el papel de esta rama de la ciencia y
la gran importancia que tiene y ten-
drd en la practica clinica diaria.

P45.

Xantomatosis cerebrotendinosa:
una ataxia hereditaria
potencialmente tratable

T. Mufoz Ruiz, V. Reyes Garrido,
L. Garcia Trujillo, O. Ferndndez Fernandez

Hospital Regional Universitario Carlos Haya.
Malaga.

Importancia del diagnéstico
genético en enfermedades
neuroldgicas

D. Vidal de Francisco, M.A. Moya Molina,

M.A. Muchada Lépez, S.A. Vassallo Recio,
A. Rodriguez Romdn, R. Espinosa Rosso

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cadiz.

Caso clinico. Mujer de 51 afios, con
antecedente familiar de un hermano
diagnosticado de atrofia olivoponto-
cerebelosa, que consultd por oftalmo-
plejia y ataxia progresiva de la mar-
cha, iniciadas hacia tres afios. La reali-
zacién de pruebas complementarias
no arrojé luz sobre la posible etiologia
del cuadro, ya que todas ellas (inclu-
yendo puncién lumbar, EMG/ENG, po-
tenciales evocados somatosensitivos,
RM de neuroeje, DaT-Scan y determi-
naciones analiticas multiples) resulta-
ron normales o negativas. Tuvimos en
cuenta, por la evolucién de los sinto-
mas y el antecedente familiar, que
pudiera ser un tipo de atrofia multisis-
témica, por lo que se solicitd, con el
consentimiento de la paciente, estu-
dio genético. En este caso en concreto
se diagnosticd enfermedad de Macha-
do-Joseph (ataxia espinocerebelosa ti-
po 3) através de la confirmacién de la
alteracién genética especifica de la en-
fermedad (genlocalizadoen14q32,21).
Dicho diagnéstico hubiera sido im-
pensable hace afios, cuando aun este
tipo de pruebas no estaba al alcance
de todos ni los avances de la genética
y la biologia molecular lo permitian.
Conclusidn. En esta enfermedad ocu-
rre lo mismo que con muchas otras
en neurologia: el diagndstico, incier-
to inicialmente, se aclara con un estu-

Introduccién. La xantomatosis cerebro-
tendinosa es una causa infrecuente
de ataxia hereditaria autosémica re-
cesiva. La etiopatogenia reside en el
déficit de la esterol 27-hidroxilasa,
que reduce la sintesis de acido queno-
desoxicdlico y aumenta el colestanol.
Presentamos dos casos de diagndsti-
co reciente. Casos clinicos. Ambos pa-
cientes eran de edad comprendida
entre 30-45 afios y consultaban por
un trastorno progresivo de la marcha.
Los dos casos tenian como antece-
dentes personales cataratas congéni-
tas bilaterales, retraso psicomotor y
un sindrome diarreico malabsortivo.
Asimismo, presentaban antecedentes
familiares positivos de primer y se-
gundo grado en linea materna y pa-
terna, respectivamente. La exploracion
neuroldgica evidencié una parapare-
sia de predominio crural, con hiperre-
flexia y Babinski bilateral, con marcha
ataxica en un paciente e imposible en
el otro. Los pares craneales y la sensi-
bilidad estaban conservados. En uno
de ellos observamos una formacion
xantomatosa en el tendén aquileo. El
estudio EMG-ENG objetivé una poli-
neuropatia sensitivomotora. La RM
mostré un aumento difuso de sefial
en la sustancia blanca, con atrofia ce-
rebelosa y un lipoma en el caso mas
grave. Ambos tenian aumento de f3-
colestanol sérico, confirmandose el
diagndstico genético por el momento
en uno de ellos, en espera de resulta-
dos del segundo. Conclusién. Propo-
nemos la xantomatosis cerebrotendi-
nosa como entidad a tener en cuenta
en el diagndstico diferencial de las
ataxias y el retraso psicomotor, en es-
pecial en etapas tempranas. Algunos
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autores describen retraso de la pro-
gresion o incluso mejoria clinica con
el tratamiento precoz en fases previas
a los cambios anatomopatoldgicos.

P46.

Estado no convulsivo:
aspectos electroencefalograficos
V.E. Fernandez, M.J. Postigo,

R. Bustamante, L. Garcia,
F. Romero, O. Fernandez

Instituto de Neurociencias Clinicas. Hospital
Regional Universitario Carlos Haya. Malaga.

Introduccion. Los estados no convulsi-
vos son episodios prolongados de al-
teracién de la conciencia, de intensi-
dad y duracién variables. Constituyen
el 9% de los pacientes con descenso
del nivel de conciencia en un hospital
general. Probablemente sea la forma
mas frecuente de estado epiléptico en
personas ancianas. El EEG conseguira
diagnosticarlos y diferenciar entre las
formas generalizadas y las formas par-
ciales. Pacientes y métodos. Analisis
retrospectivo (2002-2010) de EEG con
diagnéstico de estado no convulsivo
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en nuestro hospital. Resultados. Tu-
vieron un diagnéstico de estado no
convulsivo 35 pacientes. Los motivos de
referencia de los EEG con resultado de
estado no convulsivo fueron: disminu-
cién del nivel de conciencia con sospe-
cha clinica de estado no convulsivo
(n'=19), coma (n =9), confusion (n = 4)
y crisis epilépticas (n = 3). La edad
media de los pacientes era de 57 afios
(rango: 14-83 afios). El diagndstico cli-
nico inicial de presuncién de estado
no convulsivo se confirma en siete ca-
sos, siendo el resto de casos encefalo-
patias, en su mayoria metabdlicas y far-
macoldgicas. En el EEG se detectaron
paroxismos hipervoltados de punta-
onda en la regién frontotemporal bi-
lateral y continuas descargas de fre-
cuencias lentas (delta-theta) hipervol-
tadas, que tendian a la difusion. El
tratamiento con diacepam intraveno-
so durante la ejecucion del EEG se rea-
lizé en ocho pacientes y produjo la nor-
malizacién del EEG en todos ellos. Con-
clusion. El EEG es fundamental para el
diagndstico y clasificacion de los esta-
dos epilépticos, fundamentalmente los
no convulsivos, y para el seguimiento
de los de dificil control terapéutico.

P47.

Solapamiento sindrémico en
la demencia frontotemporal

E. Cuartero, M. Gonzalez, P. Carbonell

Hospital Universitario de Valme. Sevilla.

Introduccion. La incidencia de demen-
cia en la esclerosis lateral amiotréfica
(ELA) asciende desde un 5% de pri-
meras series hasta un tercio de los pa-
cientes estudiados prospectivamente
con evaluaciones neuropsicoldgicas
amplias. La forma predominante de
demencia en la ELA es la demencia
frontotemporal (DFT). Otros sindro-
mes clinicos asociados con la DFT son
el sindrome corticobasal y la pardlisis
supranuclear progresiva. Hablamos de
sindromes clasicos que se solapan co-
mo manifestaciones clinicas distintas
de un mismo proceso patoldgico. Ob-
jetivo. Presentar el curso evolutivo de
un paciente con diagndstico inicial de
ELA, con detalle de los distintos diag-
noésticos sindrémicos, valoraciones neu-
ropsicoldgicas y hallazgos en estudios
complementarios, como paradigma
del solapamiento sindrémico, su com-

plejidad diagndstica y la necesidad
de unos nuevos criterios de consenso
para la DFT. Caso clinico. Varén de 65
afios, con debilidad progresiva espds-
tica en miembros de predominio de-
recho y dificultad en la emisién del
lenguaje. Sucesivos estudios electro-
fisioldgicos registraron actividad es-
pontanea con potenciales de fibrila-
cién y ondas positivas con criterios de
ELA. La evolucién lenta y las caracte-
risticas del lenguaje (ecolalia) se va-
loraron como atipicas. Se solicité una
valoracién cognitiva, que mostré al-
teracion moderada-grave de proce-
sos atencionales y ejecutivos, con ta-
reas de denominacién en el limite in-
ferior de la normalidad. RM, SPECT y
DaT-Scan cerebrales reflejaban la asi-
metria del sindrome corticobasal aso-
ciado. Conclusion. Comunicamos la
complejidad diagnéstica ante entida-
des clinicas clasicamente diferencia-
das que se solapan dentro de nuevas
entidades anatomopatolégicamente
definidas, los posibles retrasos diag-
ndsticos y la necesidad de unos nue-
vos criterios de consenso que ayuden
a su categorizacién, conocimiento y
diagnéstico precoz.
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