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

Comunicaciones

XXXIV Reunión Anual de la Sociedad Andaluza de Neurología

Cádiz, 13-15 de octubre de 2011

COMUNICACIONES ORALES

O1.

Navegando a través del 
inventario neuropsiquiátrico 
en las distintas demencias 
degenerativas

T. Ojea, M.M. González Álvarez de 
Sotomayor, O. Fernández Fernández

Instituto de Neurociencias Clínicas. 
Hospital Regional Universitario Carlos 
Haya. Málaga.

Objetivo. Determinar los distintos pa-
trones conductuales en los diversos 
subtipos de demencias degenerativas 
como complemento al diagnóstico di-
ferencial. Pacientes y métodos. He-
mos examinado el inventario neuro
psiquiátrico (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 semántica, 46 con afa-
sia progresiva no fluente y 37 con DFT 
variante temporal derecha (DFTvtd). 
Aportamos datos demográficos y 
tiempo de evolución y analizamos las 
características de los 12 ítems del NPI 
en frecuencia global y frecuencia anual 
de los síntomas. Resultado y conclu-
siones. Delirios y alucinaciones son 
significativamente más frecuente en 
la DCL y en la DFTvtd. Predominan 
además en la fase moderada de la EA 
y en la fase avanzada de las ACP. La 
depresión, la ansiedad, la irritabilidad 
y la agitación predominan significati-
vamente en las demencias posterio-
res, DCL, EA y ACP sobre el resto de las 
demencias. La apatía es el síntoma 

más 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-
ción-euforia es específica de DFTvtd. 
La conducta motora aberrante es es-
pecialmente destacable en la DFTvtd, 
la DCL y en las fases media de la EA y 
final de la ACP. La compulsión por la 
comida es muy específica de la DFTvtd 
y la DFTvc, y no de las afasias. Tam-
bién destaca en la fase final de la DCL. 
Los trastornos del sueño son especial-
mente frecuentes en la DCL y algo 
menos en la ACP y la EA.

O2.

Síndrome desmielinizante 
aislado: medida del estado 
axonal

V. Fernández, M.J. Postigo, P. 
Urbaneja, L. Rodríguez, A. León, A. 
Alonso, M. Guerrero, O. Fernández

Instituto de Neurociencias Clínicas. 
Hospital Regional Universitario Carlos 
Haya. Málaga.

Introducción. El síndrome desmielini-
zante aislado (SDA) es un episodio ais-
lado de síntomas neurológicos com-
patible con la esclerosis múltiple (EM), 
como la neuritis óptica. El 80% de SDA 
con lesiones en la resonancia magné-
tica pueden desarrollar EM. La EM es 
una enfermedad inflamatoria del sis-
tema nervioso central (SNC), caracte-
rizada por destrucción de la mielina y 
daño axonal. Resulta fundamental la 
identificación precoz de aquellos pa-
cientes que van a desarrollar la enfer-
medad y la cuantificación de su esta-
do axonal. Los potenciales evocados 
permiten el estudio funcional del SNC: 
visuales (PEV), acústicos, somatosen-

sitivos y motores (PEM). La tomogra-
fía óptica de coherencia (OCT) es una 
técnica de imagen que mide el espe-
sor de la capa de fibras nerviosas reti-
niana. Objetivo. Cuantificación 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 ópticas, tres sín-
dromes de tronco del encéfalo y cua-
tro afectaciones de vías 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 óptica y sin neuritis óptica. 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 óptica, como en los 
ojos que no presentaban neuritis ópti-
ca. Las medidas estructurales (OCT) y 
las funcionales (PEV y PEM) se correla-
cionaban entre ellas. 

O3.

Evidencia de estrés oxidativo 
basal con halogenación  
en sangre de enfermos  
de Parkinson y de defecto

E. Fernández Espejo, J.M. García Moreno, 
A. Martín de Pablo, C. Méndez Lucena, 
B. Galán Rodríguez, M. Rus, J. Chacón

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

Introducción. 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 valoró el perfil enzimáti-
co antioxidante, y la presencia de 
agua oxigenada y productos protei-
cos con oxidación avanzada (AOPP) 
en suero y el líquido cefalorraquídeo 
(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 autooxidación durante 
36 h, a 340 nm de longitud de onda 
espectrofotométrica. Se valoró el es-
tado de los enfermos por medio de 
las escalas de Hoehn-Yahr, UPDRS y 
años de evolución. Resultados. Exis-
tía 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 autooxidación y 
la formación de AOPP en suero y LCR 
se incrementó exponencialmente 
con el tiempo, alcanzándose un máxi-
mo alrededor de las 25-30 h. La cur-
va y el nivel de autooxidación en el 
LCR eran más elevados cuanto mayor 
era el grado de la EP. En suero se de-
tectó 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 halogenación 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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O4.

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

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

Unidad de Trastornos del Movimiento. 
Servicio de Neurología y Neurofisiología 
Clínica. Instituto de Biomedicina de Sevilla. 
Hospital Universitario Virgen del Rocío/
CSIC/Universidad de Sevilla. Sevilla.

Introducción. En la enfermedad de Par-
kinson (EP) avanzada pueden apare-
cer complicaciones como las fluctua-
ciones motoras y las discinesias. Me-
diante la infusión intraduodenal de le-
vodopa se consigue una estimulación 
dopaminérgica continua que podría 
reducir estas complicaciones motoras. 
Objetivos. Conocer la eficacia y seguri-
dad de la infusión intraduodenal de 
levodopa en los pacientes con EP 
avanzada en nuestro medio y describir 
la metodología utilizada en nuestra 
unidad. Pacientes y métodos. Se in-
cluyeron 21 pacientes (6 hombres y 15 
mujeres) con EP avanzada desde octu-
bre de 2007 a septiembre de 2011. La 
edad media de los pacientes era de 
67,9 ± 8,8 años, con una evolución 
media de la enfermedad de 13,7 ± 6,0 
años. La dosis media equivalente de 
levodopa previa al inicio fue de 1.600 
mg/día. Para evaluar la eficacia se 
emplearon diferentes escalas de valo-
ración clínica, 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 mejoría sintomática de 
los pacientes con EP objetivada me-
diante una reducción del tiempo off, 
disminución de las fluctuaciones mo-
toras y mejora de la calidad de vida. 
No hubo complicaciones graves, salvo 
un caso de polineuropatía axonal sen-
sitivomotora, que requirió la suspen-
sión del tratamiento. Conclusión. La 
infusión continua intraduodenal de le-
vodopa constituye en nuestro medio 
un tratamiento eficaz y seguro en pa-
cientes con EP avanzada, permitiendo 
una mejoría tanto de su situación clí-
nica como de su calidad de vida.

O5.

Validez diagnóstica y valor 
añadido de tres cuestionarios 
al informador breves

A. Bocero Sánchez, C.J. Madrid Navarro, 
R. de la Vega Cotarelo, S. López Alcalde, 
M. Espinosa García, R. Vílchez Carillo, 
C. Carnero Pardo

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

Objetivo. Evaluar la validez diagnósti-
ca y el valor añadido en la detección 
de deterioro cognitivo de las adapta-
ciones españolas de tres cuestiona-
rios al informador breves y autoadmi-
nistrados: AD8 (8 ítems dicotómicos), 
CSI-D (6 ítems dicotómicos) y GPCOG 
(6 ítems dicotómicos). Sujetos y mé-
todos. Se han evaluado 167 díadas 
paciente-informador, 127 pacientes con-
secutivos remitidos por sospecha de 
deterioro cognitivo y 40 controles fun-
cionalmente autónomos, sin quejas 
subjetivas de pérdida de memoria. Se 
aplicó a los sujetos el fototest y sus 
acompañantes completaron los otros 
tres cuestionarios al informador. Tras 
un estudio independiente se clasifica-
ron según 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 cálcu-
lo del área bajo la curva (aROC), la 
sensibilidad (S) y la especificidad (E), 
con sus respectivos intervalos de con-
fianza del 95% (IC 95%) El valor aña-
dido se evaluó mediante regresión lo-
gística (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 S y E son: AD8 > 3 (S = 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 parámetros evaluados. Conclusio-
nes. Los tres cuestionarios al informa-
dor autoaplicados evaluados son váli-
dos y podrían facilitar y mejorar el cri-
bado y detección de deterioro cogniti-
vo en atención primaria y consultas 
no especializadas, sin sobrecarga asis-
tencial alguna.

PÓSTERS

P1.

Eficacia de la estimulación 
cognitiva en pacientes con 
enfermedad de Alzheimer

T. García López, N. Pardo Palenzuela, 
R. López García, B. Valero Cervantes, 
M. Gavilán Sabiote

Hospital Torrecárdenas.  
Clínica Neurodem. Almería.

Introducción. En la actualidad son ca-
da vez más los profesionales que op-
tan por la intervención en la enferme-
dad de Alzheimer (EA) con un trata-
miento combinado, obteniendo la es-
timulación cognitiva un papel cada 
vez más relevante. Objetivo. Compro-
bar que la estimulación 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 
estimulación cognitiva durante nueve 
meses) y grupo control con 21 pacien-
tes sin estimulación cognitiva. Instru-
mentos de valoración: MMSE y 7M. 
Resultados. La media de MMSE del 
grupo experimental antes de la esti-
mulación cognitiva fue de 24,61 ± 
2,58, y después, de 24,61 ± 3,73. En el 
grupo control, media inicial de 22,80 
± 2,27, y después de nueve meses, de 
21,42 ± 1,71. Conclusión. Se observa 
un mantenimiento de las funciones 
cognitivas del grupo experimental que 
recibe estimulación cognitiva frente al 
empeoramiento del grupo control.

P2.

¿Es posterior y reversible  
la leucoencefalopatía 
posterior reversible?  
Hallazgos neurorradiológicos 
e importancia de las 
secuencias de difusión

M. Muchada López, D. Vidal de Francisco, 
S.A. Vassallo Recio, A. Rodríguez Román, 
R. Espinosa Rosso, J.A. Argente Alcaraz, 
M.A. Moya Molina

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cádiz.

Introducción. La leucoencefalopatía pos-
terior reversible es una entidad descri-
ta en 1996, definida como una ence-
falopatía causada por la afectación de 
la sustancia blanca cerebral, en espe-
cial de las áreas posteriores de los he-
misferios cerebrales, secundaria a múl-
tiples procesos. Típicamente las técni-
cas de neuroimagen muestran altera-
ciones de la intensidad de señal en la 
sustancia blanca a consecuencia del 
edema cerebral, con predominio en 
regiones posteriores y la unión cortico-
medular. Casos clínicos. Presentamos 
cinco casos clínicos de pacientes de dis-
tintas edades, que en el contexto de 
otras patologías sufrieron episodios 
hipertensivos con posterior inicio de 
sintomatología neurológica, aprecián-
dose en la neuroimagen áreas de alte-
ración de señal de la sustancia blanca 
en distintas localizaciones. En cuatro ca-
sos estas lesiones fueron reversibles, 
coincidiendo con la ausencia de lesión 
en secuencias de difusión, mientras que 
en el caso en que existían alteraciones 
en las secuencias de difusión la lesión 
fue irreversible. Conclusiones. La RM 
craneal es la prueba de mayor sensibi-
lidad para el diagnóstico del cuadro. 
Suele mostrar imágenes que presen-
tan iso o hipointensidad de señal en 
secuencias ponderadas en T

1
 e hiperin-

tensidad de señal en T
2
 y FLAIR, típica-

mente en regiones posteriores y en la 
unión corticomedular. La introducción 
de las secuencias de difusión tiene im-
portancia diagnóstica, pero sobre to-
do pronóstica, en cuanto a la reversi-
bilidad de las lesiones. Además, apo-
yan la hipótesis de que el mecanismo 
de lesión es la producción de edema 
cerebral y no fenómenos isquémicos.



XXXIV Reunión Anual de la Sociedad Andaluza de Neurología

www.neurologia.com  Rev Neurol 2011; 53 (11): 689-702 691

P3.

Leucoencefalopatía asociada  
a polineuropatía por déficit  
de acido fólico 

J. Pelegrina Molina, A.M. Carra Vélez, 
R. Piñar Morales, O.D. Ortega Hernández, 
J.D. Fernández Ortega, F. Barrero 
Hernández

Hospital Clínico San Cecilio. Granada.

Introducción. La carencia prolongada 
de acido fólico puede tener repercu-
siones tanto en el sistema nervioso 
central como periférico. Las manifes-
taciones neurológicas son similares a 
las producidas por déficit de vitamina 
B

12
, aunque mucho menos frecuentes. 

Caso clínico. Varón de 39 años, consu-
midor moderado de alcohol y mala 
alimentación, con debilidad en las ex-
tremidades más marcada en miembros 
inferiores, con atrofia de ambos cuá-
driceps, hiperreflexia y marcha inesta-
ble de semanas de evolución. Analíti-
ca: GGT, 99; ácido fólico, 2,3; vitamina 
B

12
, 402,4 pg/dL; Hb, 14 g/dL; VCM, 

118. Frotis sanguíneo: macrocitosis 
con hipersegmentación sanguínea. Ci-
toquímica, inmunología y serología 
de líquido cefalorraquídeo: normal. 
RM craneal: lesiones hiperintensas en 
zona occipital y parietal posterior bila-
teral de la sustancia blanca, que no 
captaban gadolinio. EMG: polineuro-
patía sensitivomotora mixta, axonal 
de predominio distal simétrica e inten-
sidad moderada. Tras cinco meses en 
tratamiento con ácido fólico y vitami-
na B

12
 se produjo una desaparición de 

la clínica y la normalización de la RM 
craneal. Conclusiones. El ácido fólico 
interviene en la síntesis de mielina. Un 
déficit de ácido fólico puede producir 
clínica neurológica muy diversa, como 
mielopatías, neuropatía periférica, neu-
ropatía óptica, ataxia cerebelosa y sín-
tomas psiquiátricos. Niveles plasmáti-
cos disminuidos pueden deberse a al-
teraciones en la absorción, aumento 
en su metabolismo, alcoholismo y una 
dieta inapropiada, entre otras causas. 
La aparición de sintomatología neuro-
lógica por déficit de ácido fólico es ra-
ra. La rapidez en la recuperación de la 
sintomatología se asocia a la duración 
del déficit de ácido fólico, de ahí la im-
portancia de un diagnóstico precoz.

P4.

Leucemia linfoide aguda, 
consecuencias a largo plazo

L. Mauri Fábrega, T. Gómez Caravaca, 
O. Lara Saravia, A. Palomino García

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. La leucemia linfoide agu-
da en la infancia solía 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 clínico. Mujer de 
47 años que comenzó con leucemia 
linfoide aguda a los 7 años y se some-
tió a las terapias descritas. Tras tres 
años libre de enfermedad, sufrió una 
nueva recaída que se controló con 
quimioterapia sistémica e intratecal, 
con infección intracerebral secundaria 
a inserción del catéter. Como secue-
las manifestaba un retraso psicomo-
tor grave y panhipopituitarismo. In-
gresó esta vez por un estado no con-
vulsivo en forma de episodios de des-
conexión del medio subintrantes. Me-
diante punción lumbar y RM se descartó 
una nueva recaída. Esta última prue-
ba evidenció una atrofia generalizada 
extremadamente marcada. Estudios 
EEG sucesivos mostraron patrones 
cambiantes pese a un cuadro clínico 
estable. Tras terapia antiepiléptica in-
tensiva se revirtió el cuadro sin secue-
las sobreañadidas. Conclusiones. Nue-
vos estudios deberán realizarse para 
filiar con exactitud las consecuencias 
de cada una de las terapias, así como 
los mecanismos fisiopatológicos 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 paradigmático por el am-
plio cortejo de secuelas y por lo infre-
cuente de la aparición de clínica epi-
léptica tardía y su atipicidad.

P5.

Hallazgos radiológicos y 
complicaciones neurológicas 
en la mielinólisis osmótica

S. Jesús Maestre, I. Pérez Ortega,  
L. Villarreal, C. Paradas López

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. La rápida corrección de 
trastornos iónicos como la hiponatre-
mia puede ocasionar complicaciones 
en el sistema nervioso central. Los 
cambios osmolares bruscos originan 
edematización celular y daño en unio-
nes intercelulares y en la barrera he-
matoencefálica, originando desmie
linización y, con menos frecuencia, 
complicaciones vasculares. Objetivo. 
Describir el síndrome clínico y los ha-
llazgos de neuroimagen en una pa-
ciente afecta de mielinólisis osmótica. 
Caso clínico. Mujer de 30 años, con 
síndrome hemolítico-urémico y episo-
dios psicóticos. Presentó un cuadro 
delirante tratado con neurolépticos, 
lo que desencadenó una hiponatre-
mia de 105 mEq/L. El sodio ascendió 
a 157 mEq/L tras una corrección ióni-
ca en 12 horas. Presentó disminución 
rápida del nivel de conciencia y para-
da respiratoria. Se realizaron pruebas 
complementarias y estudio de neuro-
imagen. El análisis mostró normaliza-
ción del sodio, anemia y elevación de 
creatinina. La TC craneal demostró una 
hemorragia subaracnoidea en la fosa 
posterior. La RM craneal demostró le-
siones en la protuberancia, el cuerpo 
calloso y la sustancia blanca hemis
férica bilateral, hiperintensas en T

2
 y 

FLAIR, con restricción en secuencias de 
difusión, compatibles con áreas des-
mielinizantes agudas. El Doppler trans-
craneal no mostró anomalías relevan-
tes. Conclusión. La corrección rápida 
de la hiponatremia causa un síndro-
me de mielinólisis osmótica difusa, 
pontina y extrapontina. La hemorra-
gia subaracnoidea puede ser un com-
ponente asociado a los cambios os-
móticos cerebrales, poco conocido has-
ta el momento. 

P6.

Complicaciones neurológicas 
de la enfermedad de  
Erdheim-Chester

S. Jesús Maestre, I. Escudero Martínez, 
S. Benítez Rivero, A. Palomino García, 
E. Rivas, M.D. Jiménez Hernández

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. La enfermedad de Erd-
heim-Chester forma parte de las his-
tiocitosis no Langerhans. Se trata de 
una entidad sistémica infrecuente. 
Las manifestaciones neurológicas es-
tán presentes en un 30% de los casos, 
pudiendo afectar a nivel meníngeo, 
intraparenquimatoso, vascular u óseo. 
Objetivo. Describir las manifestacio-
nes clínicas, hallazgos radiológicos, 
anatomopatológicos y evolución de 
un paciente afecto de histiocitosis no 
Langhernans, variante de Erdheim-
Chester. Caso clínico. Varón de 43 
años con hipertensión arterial y asma 
bronquial en tratamiento broncodila-
tador. Presentaba debilidad en el 
miembro inferior derecho de nueve 
años de evolución, junto con dolor 
lumbar intenso de días de evolución. 
En la exploración, monoparesia del 
miembro inferior derecho 4++/5, hi-
perreflexia de miembros inferiores, 
clono patelar y aquíleo inagotable, 
reflejo cutaneoplantar flexor izquier-
do, indiferente derecho, y marcha es-
pástica. Se realizó una analítica con 
serología, hemocultivos, bacilosco-
pia, RM craneal, gammagrafía ósea, 
TAC toracoabdominal y biopsia de le-
sión cerebral. Los estudios analíticos 
fueron normales. La RM mostró múl-
tiples lesiones ocupantes de espacio, 
supra e infratentoriales, sin restricción 
en secuencias de difusión y con capta-
ción nodular de contraste intraveno-
so. La TAC toracoabdominal fue ines-
pecífica. La gammagrafía evidenció 
múltiples lesiones osteoblásticas. La 
biopsia cerebral mostró hallazgos 
compatibles con enfermedad de Erd-
heim-Chester. En la evolución, tras 
tratamiento, desaparecieron las lesio-
nes cerebrales y el paciente quedó 
asintomático. Conclusión. El diagnós-
tico de esta entidad, debido a la baja 
prevalencia y a la heterogeneidad de 
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la clínica, con frecuencia resulta com-
plicado, por lo que se precisan prue-
bas invasivas como las anatomopato-
lógicas. A pesar de ello, el diagnóstico 
resulta de sumo interés por la eleva-
da mortalidad y el control con el tra-
tamiento. 

P7.

Diagnóstico diferencial de una 
lesión de base del cráneo

A. Rodríguez Román, M.A. Muchada 
López, S.A. Vassallo Recio, D. Vidal  
de Francisco, R. Espinosa Rosso,  
M.A. Moya Molina

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cádiz.

Introducción. 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 más frecuentes 
en el cuerpo carotídeo. Son los tumo-
res más habituales del foramen yugu-
lar (80%). Objetivo. Presentar el caso 
de un paciente con un paraganglio-
ma del orificio yugulotimpánico que 
generó controversias en su diagnósti-
co. Caso clínico. Varón de 69 años, 
estudiado en el Servicio de Neurolo-
gía por cefalea occipital y sensación 
de mareos desde hacía dos años, con 
RM normal. Dos años después co-
menzó progresivamente con hipoacu-
sia del oído derecho y debilidad de la 
hemicara derecha. En la exploración 
neurológica destacaba un síndrome 
de Horner derecho, afectación perifé-
rica de los pares VII, VIII y XII dere-
chos, y signos de vías largas leves en 
el hemicuerpo izquierdo. En los estu-
dios de TC y RM se detectó una lesión 
de aspecto lítico en la base de cráneo, 
de 58 × 40 mm de diámetro, sugesti-
va de metástasis. Se realizó un criba-
do de tumor primario que resultó ne-
gativo. Ante la sospecha de tumor 
glómico se realizó una angiografía 
cerebral, que confirmó la sospecha. 
Conclusiones. Los tumores glómicos 
yugulares son lesiones benignas, de 
lento crecimiento, pero que pueden 
tener un comportamiento local agre-
sivo, como este caso. El tiempo de 
evolución de los síntomas y la semio-
logía pueden ayudar a sospecharlos. 
Los síntomas de presentación más fre-

cuentes son pérdida progresiva de au-
dición, tinnitus pulsátil, afectación de 
pares craneales bajos, V, VI y VII, sín-
drome de Horner y masa palpable a 
nivel cervical.

P8.

Presentación atípica  
de trombosis de senos 
venosos cerebrales

M.B. Gómez González, J.J. Asencio 
Marchante, M. Sillero Sánchez,  
N. Rodríguez Fernández, J. Navarro 
Navarro, F. Alvarado 

Hospital Universitario de Puerto Real.

Introducción. En la trombosis de se-
nos venosos durales, entidad relativa-
mente poco común, la sintomatolo-
gía habitual consiste en cefalea y pa-
piledema, aunque se han descrito cri-
sis epilépticas y déficits focales. Las 
manifestaciones psiquiátricas ocupan 
el último lugar en la frecuencia de ini-
cio de esta patología, y no suele ha-
ber antecedentes de enfermedad men-
tal. Caso clínico. Varón de 37 años, 
diagnosticado de esquizofrenia, que 
ingresó por agresividad y cierto atur-
dimiento. La exploración fue normal, 
incluidas las papilas ópticas y las fun-
ciones corticales superiores, salvo por 
una ocasional somnolencia, pero re-
conocía haber tomado exceso de su 
medicación. La TAC craneal mostró 
trombosis múltiple de senos venosos 
y una lesión temporal izquierda su-
gestiva de isquemia crónica. En otras 
pruebas se detectó hiperproteinorra-
quia, elevación moderada de VSG, 
PCR, dímero D, fibrinógeno y homo-
cisteína y elevación del factor VIII y de 
veneno de víbora Russell. Durante la 
hospitalización fue normal el nivel de 
conciencia y constantes los episodios 
de agitación. Se trató con anticoagu-
lación y ajuste de antipsicóticos. Con-
clusión. La descompensación psiquiá-
trica fue el síntoma prínceps en el en-
fermo. Al ser rehistoriado, refería mo-
derada cefalea, y el estudio se realizó 
por la inconstante somnolencia que 
presentó a su llegada, sin que ni este 
ni otros síntomas aparecieran más 
tarde. Las alteraciones de la trombofi-
lia tampoco son las más propias de 
este trastorno. La trombosis venosa 

dural, y más la de presentación atípi-
ca, es de difícil diagnóstico, y en los 
enfermos psiquiátricos conocidos de-
be prestarse especial atención a sínto-
mas atípicos para plantear una prue-
ba de neuroimagen.

P9.

Encefalomielitis aguda 
diseminada postinfecciosa con 
expresión de síndrome frontal

I. Escudero Martínez, S. Jesús Maestre, 
S. Benítez Rivero, L. Mauri Fábrega,  
A. Palomino García, M.D. Jiménez 
Hernández

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. La encefalomielitis agu-
da diseminada (EAD) es una enferme-
dad inflamatoria postinfecciosa o pos-
tinmunización que supone una agre-
sión aguda al sistema nervioso cen-
tral. Inicialmente puede presentarse 
con síntomas inespecíficos como cefa-
lea, náuseas, vómitos o fiebre, apare-
ciendo posteriormente datos de ence-
falopatía y focalidad neurológica. Ca-
so clínico. Mujer de 18 años, que con-
sultó en urgencias por cefalea intensa 
bilateral, vómitos y astenia. Un mes 
antes padeció una infección odonto-
lógica que trató con amoxicilina y áci-
do clavulánico. Tras realizarle una TC 
cráneo y una analítica sin alteracio-
nes, se le dio de alta. Consultó días 
después por tendencia al sueño, tras-
torno de conducta con risa inapropia-
da y lenguaje pobre, y alteración en la 
articulación. Exploración: 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-
lítica normal. TC craneal normal. LCR: 
4 células; proteínas, 1,41 g/L; glucosa, 
0,446 g/L. EEG: actividad theta gene-
ralizada con brotes de actividad delta 
de predominio frontal. RM cerebral: 
múltiples 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

1
, que 

no captaban contraste ni restringían 
difusión. Se inició tratamiento con 1 g 

de metilprednisolona durante cinco 
días y pauta descendente oral, con 
evolución favorable. Al alta, leve di-
sartria y risa inmotivada. Conclusión. 
Presentamos un caso de EAD con ex-
presión de síndrome frontal. Esta for-
ma de presentación poco típica en 
una paciente adolescente hizo pen-
sar en la EAD como primera posibili-
dad diagnóstica, lo que se confirmó 
con el análisis del LCR y la RM.

P10.

Parkinsonismo esporádico 
como forma de presentación 
de una enfermedad de 
Huntington de inicio temprano 

S.A. Vassallo Recio, D. Vidal de Francisco, 
M.A. Muchada López, A. Rodríguez Román, 
R. Espinosa Rosso, M.A. Moya Molina

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cádiz.

Objetivo. Presentar un caso de enfer-
medad de Huntington (EH) de inicio 
temprano y con forma de presenta-
ción atípica. Caso clínico. Paciente de 
22 años que consultó por un cuadro 
progresivo de enlentecimiento motor 
desde unos seis años antes y temblor 
de reposo invalidante en las extremi-
dades derechas, que apareció en el 
último año. No refería antecedentes 
familiares. En la exploración física 
destacaba un síndrome rigidoacinéti-
co global, temblor de reposo parkin-
soniano derecho y leve ataxia de la 
marcha. Entre otros diagnósticos 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 realizó, tras la 
obtención del consentimiento, el es-
tudio genético de EH, evidenciándose 
la presencia de una mutación en el 
gen IT15, con una expansión de 70 tri-
pletes en uno de los alelos. El estudio 
genético ampliado a los padres mos-
tró que el portador de la mutación 
era el padre. Conclusión. La EH es una 
enfermedad neurodegenerativa con 
herencia autosómica dominante y pe-
netrancia completa. El parkinsonismo 
es una de las formas de presentación 
de la EH, si bien no es la más 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 
diagnóstica de EH debido a los fenó-
menos de anticipación genética que 
se producen en su transmisión, sobre 
todo cuando es por vía paterna. 

P11.

Siringomielia con evolución  
a siringobulbia de curso fatal

S.A. Vassallo Recio, M.A. Muchada López, 
D. Vidal de Francisco, A. Rodríguez 
Román, F. Guisado Ramos

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cádiz.

Objetivo. Presentar un caso de sirin-
gomielia que posteriormente progre-
só a siringobulbia. Caso clínico. Mujer 
de 41 años con antecedentes perso-
nales de meningitis neonatal, siringo-
mielia cervicodorsal y ventriculome-
galia crónica. Consultó por dificultad 
para tragar tanto alimentos sólidos 
como líquidos desde hacía dos me-
ses, y en ocasiones cuadros de ciano-
sis por tos no productiva. Ingresó para 
estudio por la disfagia. Como datos a 
resaltar en la exploración neurológi-
ca: nistagmo horizontal, parálisis 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 crónica 
tetraventricular, sin signos de exuda-
ción transependimaria de LCR, sirin-
gomielia que se extendía a lo largo 
de prácticamente la totalidad del cor-
dón medular dorsal hasta D11, con ex-
tensión de la cavidad quística hacia el 
tronco del encéfalo, compatible con 
siringobulbia. Conclusión. Se decidió 
el abordaje neuroquirúrgico para la 
colocación de una válvula de deriva-
ción ventriculoperitoneal. Una sema-
na después se volvió a intervenir para 
la descompresión de la fosa posterior; 
tras la intervención pasó a la unidad 
de cuidados intensivos para estabili-
zación, con posterior descompensa-
ción de la función respiratoria, produ-
ciéndose exitus varios días 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 crónico  
en un paciente joven: forma 
peculiar de presentación 
clinicorradiológica de  
una vasculitis primaria  
del sistema nervioso central

L. Mauri Fábrega, S. Benítez, I. Escudero 
Martínez, A. Palomino García, E. Franco 
Macías

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. La vasculitis primaria del 
sistema nervioso central afecta a va-
sos pequeños y medianos; es general-
mente granulomatosa, aunque tam-
bién linfocitaria, y suele presentarse 
en forma de cefalea crónica, encefa-
lopatía, ictus, crisis epilépticas y, me-
nos frecuentemente, como deterioro 
cognitivo progresivo, ataxia o mielo-
patía. Arteriografía y LCR pueden ser 
útiles en el diagnóstico, si bien se re-
quiere generalmente confirmación 
histopatológica y un cribado amplio 
para excluir otras entidades. Caso clí-
nico. Varón de 45 años, con un cua-
dro de cuatro años de evolución que 
comenzó con apatía 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-
ción: síndrome frontal y subcortical 
cognitivo, alteraciones oculomotoras, 
paraparesia espástica. (dificultad pa-
ra mantener la atención y para el pen-
samiento abstracto). Se realizaron di-
versos estudios (básicos, LCR, autoin-
munidad, metabólicos, enfermedades 
por depósito, RM, arteriografía) que 
resultaron negativos. La RM demos-
tró una importante atrofia generaliza-
da, sobre todo de ambos hipocam-
pos. Arteriografía sin hallazgos. La histo-
patología evidenció vasculitis linfoci-
taria de vasos leptomeníngeos de me-
diano tamaño (primaria o secundaria, 
siendo menos probable paquimenin-
gitis hipertrófica idiopática). Conclu-
siones. Este caso resulta de interés 
por su atipicidad (forma de presenta-

ción y estudios complementarios po-
co concluyentes salvo histopatología). 
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.

Disección carotídea bilateral de 
presentación sutil. Importancia 
del diagnóstico precoz

L. Mauri Fábrega, M.T. Gómez Caravaca, 
S. Benítez Rivero, A. Palomino García, 
J. de la Torre Laviana

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. La disección carotídea 
constituye el 2% de los ictus. Es más 
frecuente en personas jóvenes. Suele 
asociarse a traumatismos banales y 
ocasionalmente hay una enfermedad 
subyacente facilitadora. Sus presenta-
ciones más típicas son en forma de in-
fartos establecidos (50%), de ataques 
isquémicos transitorios (25%) o el clá-
sico signo de Horner. Síntomas guía 
como dolor hemicraneal ipsilateral, pa-
rálisis de pares craneales, sobre todo 
inferiores, y tinnitus son, con frecuen-
cia, los únicos signos de presentación. 
Caso clínico. Mujer de 39 años que 
consultó por caída del párpado supe-
rior izquierdo de horas de evolución, 
sin traumatismo previo. En la explora-
ción, signo de Horner izquierdo y so-
plo laterocervical ipsilateral únicamen-
te. La angiorresonancia y la arteriogra-
fía cerebrales demostraban disección 
bilateral de ambas carótidas internas. 
Tras tratamiento con heparina sódica, 
remitieron los síntomas y se resolvió la 
disección, quedando un pequeño aneu-
risma residual bilateral. Conclusiones. 
Esta patología 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-
ción de pares craneales aislada, con-
lleva su infradiagnóstico y condiciona un 
peor pronóstico. Nos planteamos si, en 
estos casos, debería protocolizarse el 
estudio de cribado de esta patología. 

P14.

Numb chin syndrome  
como presentación atípica  
de esclerosis múltiple

F. Camarena Cepeda, M. Marín Cañas, 
Y. Morgado Linares

Hospital Universitario de Valme. Sevilla.

Objetivo. Presentar el caso clínico de 
un varón que inició una esclerosis múl-
tiple (EM) con parestesias-hipoestesia 
en el mentón (numb chin syndrome) 
como único síntoma. Caso clínico. Va-
rón de 18 años de edad, sin antece-
dentes personales ni familiares de in-
terés. Consultó por presentar pareste-
sias-hipoestesia en la región lateral 
derecha del mentón de unos siete 
días de evolución. Ninguna otra sinto-
matología referida. En la exploración 
sólo mostraba hipoestesia táctil y al-
gésica en la región mentoniana y pe-
ribucal derecha, siendo el resto de la 
exploración neurológica rigurosamen-
te normal. En la valoración a los 15 
días del inicio del cuadro persistía la 
sintomatología, aunque se encontra-
ba en remisión. Se realizó una RM de 
cráneo, donde se apreciaron múlti-
ples lesiones ovales redondeadas, hi-
pointensas en T

1
 e hiperintensas en 

secuencias DP, T
2
 y FLAIR, en localiza-

ción infratentorial y supratentorial, y 
al menos dos realzaban con gadoli-
nio. Líquido cefalorraquídeo con ban-
das oligoclonales positivas. Podía ha-
cerse el diagnóstico 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 
neuropatía sensitiva que se manifies-
ta clínicamente 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 cáncer de ma-
ma, desde entonces se ha presentado 
como manifestación de síndromes pa-
raneoplásicos, asociación con otras en-
fermedades sistémicas (sarcoidosis), 
patología benigna peridentaria y, en 
algunos casos, EM. El interés de este 
caso reside en la importancia de una 
sintomatología de apariencia banal y 
el hecho de mostrar un inicio atípico 
de EM.
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P15.

Encefalopatía espongiforme 
transmisible humana: 
síndrome de Gerstmann-
Sträussler-Scheinker

V. Reyes Garrido, M. Bravo Utrera,  
T. Muñoz Ruiz, P. Urbaneja Romero, 
J.A. Sánchez García, V. Delgado Gil,  
O. Fernández Fernández

Hospital Regional Universitario Carlos 
Haya. Málaga.

Introducción. La enfermedad de Gerst
mann-Sträussler-Scheinker (GSS) es 
un tipo raro de encefalopatía espon-
giforme transmisible humana de ca-
rácter hereditario. Es causada por una 
mutación del gen de la proteína prió-
nica. Caso clínico. Mujer de 39 años 
con ataxia, parkinsonismo, mioclonías 
y deterioro cognitivo lentamente pro-
gresivos. En una RM de cráneo se apre-
ciaba atrofia córtico-subcortical. El 
EEG mostraba focalidad frontoparie-
tal derecha de ondas agudas y ondas 
theta de presentación frecuente, oca-
sionalmente de aspecto pseudoperió-
dico. El análisis del gen de la proteína 
priónica (PRNP) reveló la mutación 
A117V (alanina a valina). El polimor-
fismo en el codón 129 era homocigo-
to valina/valina (129V/V). Conclusio-
nes. Este resultado confirma que se 
trataba de una encefalopatía espon-
giforme transmisible de origen gené-
tico. Revisamos el desafío diagnósti-
co que supone esta rara entidad neu-
rodegenerativa y las investigaciones 
actuales existentes respecto a pers-
pectivas terapéuticas futuras para un 
grupo de enfermedades de evolución 
actual irremediablemente fatal.

P16.

Siderosis superficial del 
sistema nervioso central

I. Pérez Ortega, S. Jesús Maestre,  
S. Benítez Rivero, L. Villarreal Pérez,  
Z. Ghazizadeh-Monfared Croigny,  
J.R. González Marcos, P. Mir Rivera

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. La siderosis superficial 
del sistema nervioso central corres-

ponde a una rara entidad, cursando 
característicamente con sordera neu-
rosensorial, ataxia cerebelosa y sig-
nos piramidales por depósito de he-
mosiderina subpial en el cerebro y la 
médula. El depósito suele deberse a 
sangrado crónico o recurrente en el 
espacio subaracnoideo por malforma-
ciones arteriovenosas, tumores o ci-
rugías previas, entre las causas más 
probables. Presentamos un caso de 
siderosis superficial del sistema ner-
vioso central. Caso clínico. Varón de 
67 años, con antecedentes persona-
les de cefaleas infantiles y realización 
de craniectomía a la edad de 7 años. 
Ictus isquémicos de repetición y fora-
men oval permeable, por lo que se-
guía tratamiento con anticoagulación 
oral. Hacía diez años, inicio progresi-
vo de dificultad para la marcha, dis-
función de esfínter urinario y sordera. 
Actualmente, en deambulación im-
posible sin ayuda. Analítica normal. 
Doppler de troncos supraaórticos-TC: 
estenosis distal vertebral izquierda. 
Líquido cefalorraquídeo: normal. RM 
craneal y columna completa: anti-
guas lesiones posquirúrgicas en los 
lóbulos 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 cirugía de fosa posterior en 
la infancia. Destacamos la importan-
cia del diagnóstico, que propició la 
suspensión de anticoagulación previa 
por el potencial efecto perjudicial de-
bido a la patología subyacente. 

P17.

Parálisis postepiléptica  
que se presenta como  
disfasia prolongada

O. Lara Sarabia, L. Villarreal Pérez,  
M.T. Gómez Caravaca, L. Mauri Fábrega, 
F. Moniche Álvarez, M.D. Jiménez 
Hernández

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. La parálisis postepilépti-

ca puede presentarse como disfasia, 
pero es infrecuente que sea prolonga-
da. Caso clínico. Varón de 58 años, en 
tratamiento con fenitoína tras embo-
lización de malformación arteriove-
nosa occipital izquierda hacía cinco 
años, que presentó disfasia de 84 ho-
ras de duración tras una crisis parcial 
con generalización secundaria. Se re-
ajustó tratamiento con fármacos epi-
lépticos y en el examen físico presen-
taba disfasia como único hallazgo pa-
tológico. Ésta fue, durante 36 horas, 
mixta de predominio sensitivo, luego 
24 horas de tipo motor y 24 horas con 
alteración de la nominación. Se reali-
zaron TC y RM cerebrales y EEG de su-
perficie. El EEG de superficie mostró 
paroxismos agudos epileptiformes en 
la franja F7-T3-T5-O1, de intensidad 
decreciente en este orden, lo que co-
rresponde con los giros frontal infe-
rior, temporal superior y medio y occi-
pital medio (áreas de Brodmann 45, 
47, 21, 22, 37, 18, 19). La TC y la RM 
cerebrales no mostraron hallazgos su-
gestivos de isquemia. Conclusiones. 
Este paciente presentaba disfasia pro-
longada poscrítica. Destaca el hecho 
de encontrarse anomalías epileptifor-
mes en el EEG de superficie en un área 
compatible con la clínica, que estas 
áreas no tuvieran alteración en difu-
sión en la RM, y que la disfasia se mo-
dificara rápidamente con los antiepi-
lépticos. Por lo anterior, lo más pro-
bable es que se tratara de una paráli-
sis postepiléptica.

P18.

Medida de la pérdida  
axonal en esclerosis múltiple

V.E. Fernández, M.J. Postigo, P. Navas, 
P. Urbaneja, A. León, A. Alonso,  
M. Guerrero, O. Fernández. 

Instituto de Neurociencias Clínicas. Hospital 
Regional Universitario Carlos Haya. Málaga. 

Introducción. La esclerosis múltiple (EM) 
es una enfermedad inflamatoria del 
sistema nervioso central, caracteriza-
da por destrucción de la mielina y 
daño axonal. Sería relevante encon-
trar indicadores objetivos precoces 
de la destrucción axonal responsable 
de los déficits neurológicos irreversi-
bles de la EM. Los potenciales evoca-

dos permiten el estudio funcional del 
sistema nervioso central –visuales (PEV), 
acústicos, somatosensitivos y moto-
res (PEM)– cuantificando el grado de 
desmielinización y la pérdida axonal. 
La tomografía óptica de coherencia 
(OCT) es una técnica de imagen que 
mide el espesor de la capa de fibras 
nerviosas retiniana. Objetivo. Cuan-
tificación 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 óptica, los ojos de 
pacientes con EM sin neuritis óptica 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 
duración de la enfermedad y con el 
grado de disfunción neurológica me-
dida con la EDSS. Conclusiones. De-
tectamos pérdida axonal tanto en 
los ojos de los pacientes con EM y 
neuritis óptica como en los ojos que 
no presentaban neuritis óptica. Las 
medidas estructurales (OCT) y fun-
cionales (PEV y PEM) se correlaciona-
ban entre ellas y con las medidas clí-
nicas de neurodegeneración.

P19.

Deficiencia de vitamina D  
y enfermedad de 
motoneurona: caso clínico 

V.E. Fernández, M.J. Postigo, L. García, 
L. Rodríguez, M.J. Núñez, O. Fernández, 
E. Bauzano

Instituto de Neurociencias Clínicas. Hospital 
Regional Universitario Carlos Haya. Málaga.

Introducción. 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 atribuyó 
clásicamente a un cuadro de tipo mio-
pático, pero estudios EMG posteriores 
revelaron una mezcla de componente 
neurogénico inespecífico en la debili-
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dad secundaria a la deficiencia de vi-
tamina D. Caso clínico. Paciente de 
39 años que comenzó hace dos años 
con debilidad en las piernas, pérdida 
de peso y de masa muscular de forma 
generalizada. Presentamos los resul-
tados de los estudios electroneuro-
gráficos-electromiográficos (ENG-EMG) 
evolutivos. Los hallazgos neurofisioló-
gicos eran compatibles con una afec-
tación de segunda motoneurona difu-
sa, parcheada, de predominio distal y 
en miembros inferiores (afectando a 
dos segmentos: miembros superio-
res, miembros inferiores). Se trataría 
de una afectación de segunda moto-
neurona atípica-patrón parcheado, 
datos de denervación activa-actividad 
espontánea, fasciculaciones con esca-
sos datos de reinervación crónica. Es-
tos hallazgos neurofisiológicos pue-
den aparecer en diversas etiologías: 
alteraciones metabólicas-tiroideas, pa-
ratiroideas, alteración de la hexosa-
minidasa A, intoxicaciones por meta-
les pesados, otros tóxicos, 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 (21 pg/mL). 
Se instauró tratamiento con vitamina 
D oral y se realizó control ENG-EMG, 
que mostró mejoría de los hallazgos. 
Clínicamente, el paciente ha ido me-
jorando. Conclusiones. Destaca la im-
portancia de la detección de los nive-
les de vitamina D en pacientes que 
presenten un cuadro de debilidad y 
atrofia progresiva.

P20.

Trombosis de senos venosos 
como manifestación de una 
metástasis dural única

J. Fernández Pérez, M. Payán Ortiz,  
P. Quiroga Subirana, A. Arjona Padillo

Complejo Hospitalario Torrecárdenas. 
Almería.

Introducción. Como consecuencia de 
tratamientos oncológicos cada vez 
más efectivos, se ha comprobado en 
los últimos años un incremento en la 
incidencia de las metástasis cerebra-
les, hasta tal punto que un tercio de 

los pacientes oncológicos las presen-
tan. Las metástasis durales son la lo-
calización 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 halló una 
metástasis dural en el contexto de 
una trombosis de senos. Caso clínico. 
Varón de 64 años con antecedente de 
adenocarcinoma de pulmón estadio 
III (T3, N0, M0) tratado con cirugía y 
actualmente en tratamiento quimio-
terápico adyuvante. Acudió al servicio 
de urgencias por presentar un cuadro 
agudo de vómitos, cefalea e inestabi-
lidad en la marcha, por lo que se rea-
lizó punción lumbar, que resultó nor-
mal. Posteriormente la cefalea se in-
tensificó y se le añadió un componen-
te ortostático, volviendo a consultar. 
Se realizó una TAC craneal donde se 
observó signo de delta vacío con con-
traste, hallazgo compatible con trom-
bosis del seno longitudinal superior y 
senos laterales, confirmados poste-
riormente con RM, junto con lesión 
extraaxial única compatible con im-
plante metastásico dural con edema. 
Conclusiones. La trombosis de los se-
nos venosos puede ser secundaria a 
una metástasis que comprime o infil-
tra el seno, o aparecer como una 
complicación paraneoplásica, causa-
da por un estado procoagulante pro-
pio de la enfermedad neoplásica de 
base, principalmente en leucemias y 
linfomas. En nuestro caso, la opción 
más probable, dados los hallazgos en 
la neuroimagen, es la estasis venosa 
por compresión de un seno dural.

P21.

Trombosis venosa  
cerebral profunda asociada  
a adenocarcinoma de recto

Z. Ghazizadeh-Monfared Croigny,  
L. Villarreal Pérez, I. Pérez Ortega,  
J.R. González Marcos, E. Franco Macías

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. 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-

ciada a cáncer es del 7,4% y como 
mecanismos fisiopatológicos se han 
propuesto la compresión venosa di-
recta, invasión vascular, estados de 
hipercoagulabilidad y tratamientos 
quimio y hormononoterápicos. Caso 
clínico. Mujer de 59 años, con antece-
dente de adenocarcinoma de recto 
en estadio IV, en tratamiento con ci-
clos de quimioterapia (xelox y bevaci-
zumab). Consultó urgentemente por 
un cuadro confusional agudo ictal. La 
exploración neurológica sólo mostró 
inatención, desorientación y un tem-
blor postural leve, sin papiledema. La 
TC craneal mostró hipodensidades ex-
tensas bitalámicas. La punción lumbar, 
el Doppler de troncos supraaórticos-
TC y el estudio de comunicación D/I 
con Doppler TC resultaron normales. 
El estudio biológico de trombosis re-
sultó normal. En RM cerebral con an-
giorresonancia venosa se constataron 
infartos venosos talámicos bilatera-
les, con focos hemorrágicos en su in-
terior, y la angiorresonancia reveló 
ausencia de relleno del seno transver-
so, sigmoideo y de la vena yugular in-
terna izquierda, así como del sistema 
venoso profundo. Se inició anticoagu-
lación con heparina de bajo peso mo-
lecular. La evolución fue buena, sin otras 
complicaciones. Conclusiones. La TVC 
es una entidad a tener en cuenta en 
la etiología de los ictus cerebrales aso-
ciados a neoplasias, particularmente 
adenocarcinomas. La afectación del 
sistema venoso profundo ocurre en 
un menor porcentaje de pacientes. 
La hipodensidad bitalámica debe su-
gerir en el contexto apropiado este 
diagnóstico y el infarto arterial talá-
mico bilateral paramediano es su prin-
cipal diagnóstico diferencial.

P22.

Sordera verbal de origen 
vascular en un paciente joven

M.T. Gómez Caravaca,  
J.R. González Marcos

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. Las alteraciones auditi-
vas corticales constituyen una disfun-
ción que afecta al procesamiento e in-
terpretación de los estímulos auditi-

vos. Aunque existe cierta confusión 
en cuanto a su clasificación, básica-
mente pueden resumirse en tres ti-
pos: agnosia auditiva, sordera cortical 
y sordera verbal. Esta última 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 múltiples. Caso clínico. Varón 
de 46 años, hipertenso, con glomeru-
lopatía membranosa, fumador, bebe-
dor y consumidor de tóxicos. Tres 
años antes sufrió un ictus isquémico 
hemisférico izquierdo, con leve hemi-
paresia derecha residual. Ingresó por 
un cuadro agudo de dificultad para 
comprender. El paciente refería ser 
capaz de escuchar, pero no de enten-
der. En la exploración 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 sí de oír, leer, escribir y reconocer 
otros tipos de sonidos). La RM craneal 
mostró la existencia de un infarto 
agudo hemisférico izquierdo y otro 
crónico (silente) hemisférico derecho. 
Estas lesiones afectaban a la zona su-
perior de ambos lóbulos temporales. 
El estudio angiográfico mostró una 
esclerosis intracraneal. Conclusión. Las 
alteraciones auditivas corticales se de-
ben en la mayoría de los casos a lesio-
nes bilaterales de la corteza auditiva 
primaria. En nuestro caso se asoció a 
una afasia de Wernicke por probable 
desconexión entre la corteza auditiva 
primaria y el área de Wernicke en el 
hemisferio izquierdo.

P23.

Vasculitis del sistema  
nervioso central refractarias  
al tratamiento 

M.T. Gómez Caravaca, L. Mauri Fábrega, 
O. Lara Sarabia, A. Palomino García, 
J.R. González Marcos

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. 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-
lución a pesar del tratamiento. Casos 
clínicos. Caso 1: mujer de 70 años con 
osteoporosis y glaucoma. Cuadro de 
meningitis neumocócica de origen 
otógeno con sepsis grave. Tratamien-
to antibiótico y corticoideo en altas 
dosis. En evolución, cuadro ictal corti-
cal bihemisférico. Se realizó TC con/sin 
contraste y arteriografía. En neuro-
imagen, lesiones isquémicas cerebra-
les corticales bilaterales, y en el área 
temporal derecha, zona hipodensa 
compatible con cerebritis/absceso, e 
higroma subdural derecho. En arte-
riografía, 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 años con múlti-
ples factores de riesgo cardiovascular. 
Cuadro ictal vertebrobasilar (VB). Tra-
tamiento corticoideo y ciclofosfami-
da. En evolución, síndrome del cauti-
verio y fallecimiento. Se realizó TC, RM-
angiorresonancia, Doppler de troncos 
supraaórticos y transcraneal. Neuro-
imagen con lesiones isquémicas múl-
tiples en territorios VB, ACM y ACA de 
forma bilateral. Doppler de troncos 
supraaórticos y transcraneal con oclu-
sión de la arteria vertebral derecha, 
oclusión/pseudooclusión de la ACM 
derecha, estenosis de la ACM izquier-
da y basilar. En angiorresonancia, múl-
tiples estenosis segmentarias con hi-
poplasia grave/agenesia de arteria 
vertebral derecha. Conclusión. Tanto 
el primer caso, vasculitis postinfeccio-
sa, como el segundo, vasculitis prima-
ria del sistema nervioso central, pre-
sentan refractariedad al tratamiento 
tras inicio precoz y uso de terapias 
combinadas donde podrían influir po-
sibles factores genéticos, inmunita-
rios o terapéuticos condicionantes del 
mal pronóstico.

P24.

Migraña oftalmopléjica y 
anticuerpos anticardiolipina 
elevados: ¿neuropatía craneal 
secundaria a síndrome 
antifosfolípido?

R. Piñar Morales, A. Gómez Camello, 
M.J. Cruz Huertas, J. Pelegrina Molina, 
A. Carra Vélez, J.D. Fernández Ortega

Hospital Universitario San Cecilio. Granada.

Introducción. La migraña oftalmoplé-
jica es una entidad caracterizada por 
episodios recurrentes de cefalea con 
características migrañosas, asociada 
a parálisis de uno o más nervios ocu-
lomotores (habitualmente el terce-
ro), sin lesión intracraneal que lo jus-
tifique, y posible alteración de señal 
transitoria del nervio en la RM, de 
etiología desconocida. Caso clínico. 
Mujer de 16 años sin antecedentes de 
interés. Presentaba desde los 14 años 
episodios de cefalea holocraneal de 
características migrañosas asociada a 
diplopía altitudinal, paresia de recto 
interno y recto inferior y midriasis uni-
lateral. Duración aproximada de una 
hora. Anamnesis sin otros datos de 
interés. Exploración entre episodios: 
normal. Anticuerpos anticardiolipina 
IgM, 28 inicial y 35 a los cuatro me-
ses. Resto de datos analíticos sin na-
da a destacar. RM craneal con gadoli-
nio (intercrisis) y angiorresonancia cra-
neal, normales. Conclusiones. La mi-
graña oftalmopléjica se considera una 
neuralgia craneal en la segunda edi-
ción de la clasificación de la Sociedad 
Internacional de Cefaleas. Como me-
canismo patogénico se sugiere des-
mielinización local de origen idiopáti-
co o posviral; otros autores postulan 
que es secundaria a la activación del 
sistema trigeminovascular, aunque ac-
tualmente conocemos su causa. En 
este caso destacan anticuerpos anti-
cardiolipina IgM positivos de forma 
persistente. En la bibliografía sólo exis-
te un caso de parálisis oculomotora 
secundaria a hipertensión intracraneal 
en un síndrome antifosfolípido; no 
hay descritos casos de migraña oftal-
mopléjica y positividad persistente de 
anticuerpos anticardiolipina, por lo que 
se puede establecer la hipótesis de 

que el síndrome antifosfolípido podría 
ser una causa de esta neuropatía de 
origen desconocido, necesitándose más 
casos para confirmar esta asociación.

P25.

Síndrome opsoclono-mioclono

M.T. Gómez Caravaca, L. Mauri Fábrega, 
A. Palomino García, J.R. González Marcos

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. El síndrome opsoclono-
mioclono es una entidad infrecuente, 
de inicio agudo/subagudo, tanto en 
niños como en adultos. Se caracteriza 
por movimientos oculares sacádicos 
involuntarios, caóticos, arrítmicos y 
multidireccionales, de gran amplitud 
y frecuencia, presentes durante la fija-
ción, convergencia, seguimiento ocu-
lar, cierre palpebral o el sueño. Se 
puede asociar a mioclonías, ataxia y 
alteraciones del comportamiento. Pre-
sentamos dos casos clínicos de origen 
no aclarado y en seguimiento. Casos 
clínicos. Caso 1: varón de 38 años, sin 
antecedentes de interés. Presentaba 
un cuadro subagudo de inestabilidad 
en la marcha, movimientos oculares 
sacádicos conjugados horizontorrota-
torios y temblor troncocefálico. Caso 2: 
varón de 44 años, sin antecedentes 
de interés. Presentaba un cuadro de 
inestabilidad progresiva, temblor y 
dismetría en miembros izquierdos y mo-
vimientos oculares anormales hori-
zontales al cambiar la fijación de la 
mirada. En ambos casos se realizaron 
estudios analíticos, de autoinmuni-
dad, serologías y pruebas de imagen 
(radiografía de tórax, TAC craneal y 
toracoabdominal, RM craneal y PET-
TAC), que fueron normales, salvo hi-
perintensidades en difusión en el ver-
mis y el pedúnculo cerebeloso izquier-
do, y en densidad protónica y T

2
 en el 

mesencéfalo. El líquido cefalorraquí-
deo presentaba aumento de proteí-
nas en ambos casos y pleocitosis en el 
caso 1. Conclusiones. Ante una sospe-
cha de síndrome opsoclono-mioclono 
es importante un diagnóstico diferen-
cial adecuado con las pruebas necesa-
rias para descartar aquellas causas 
más frecuentes en adultos, como la 
presencia de una neoplasia maligna, 

y considerar la terapia específica e in-
munomoduladora, siendo probables 
casos de origen autoinmunitario idio-
pático o sin criterios para su tipifica-
ción nosológica o etiológica.

P26.

Síndrome de Tolosa-Hunt:  
a propósito de dos casos

S. Benítez Rivero, I. Escudero Martínez, 
L. Villarreal Pérez, A. Palomino García, 
M.D. Jiménez Hernández

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. El síndrome de Tolosa-
Hunt es una entidad inusual secunda-
ria a una infiltración granulomatosa 
inespecífica del seno cavernoso o 
ápex orbitario. Se caracteriza por do-
lor orbitario, oftalmoparesia y una res-
puesta espectacular a esteroides. Ca-
sos clínicos. Caso 1: mujer de 47 años, 
que a los 29 años de edad sufrió un 
primer episodio de cefalea temporo-
orbitaria izquierda, seguida al quinto 
día de diplopía por parálisis del VI par 
izquierdo y acorchamiento frontal iz-
quierdo por afectación de la primera 
rama del trigémino. Analíticas, sero-
logías, autoanticuerpos, punción lum-
bar, TC de cráneo y órbitas, RM cra-
neal y arteriografía carotídea, norma-
les. Mejoría tras tratamiento con cor-
ticoides, con leve oftalmoparesia resi-
dual. Durante su evolución presentó 
cinco episodios de iguales característi-
cas, que remitieron con terapia corti-
coidea. Caso 2: varón de 79 con cua-
dro de una semana de evolución de 
cefalea hemicraneal derecha, sensa-
ción de hormigueo en la región peri-
nasal y labio superior derechos, y pos-
terior desarrollo de diplopía. Explora-
ción: paresia de recto externo y supe-
rior derechos, ptosis palpebral dere-
cha e hipoestesia en el territorio de la 
segunda rama del trigémino. Analíti-
cas, serologías, autoanticuerpos, pun-
ción lumbar y angiorresonancia, nor-
males. RM craneal: leve engrosamien-
to subperióstico de fosilla pterigo-
maxilar derecha. Respuesta excelente 
tras tratamiento corticoideo. Conclu-
sión. El síndrome de Tolosa-Hunt es 
una patología de curso impredecible, 
en la que hasta la mitad de pacientes 
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sufre remisiones en el trascurso de 
meses o años. Se trata de un diagnós-
tico de exclusión, resultando impres-
cindible una evaluación cuidadosa del 
paciente para descartar procesos in-
fecciosos, inflamatorios, vasculares o 
neoplásicos que puedan afectar a es-
ta localización.

P27.

Ictus medular: síndrome  
de la arteria espinal anterior

S. Benítez Rivero, L. Mauri Fábrega,  
I. Escudero Martínez, I. Pérez Ortega

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. La isquemia medular es 
una patología rara, constituyendo me-
nos del 1% de ictus y el 5-8% de mielo-
patías agudas. El síndrome de la arte-
ria espinal anterior representa el tipo 
más común. Frecuentemente comien-
za con dolor radicular y hay que consi-
derar que pueden transcurrir horas 
hasta la aparición de los síntomas 
neurológicos. Casos clínicos. Caso 1: 
mujer de 37 años que tras 24 horas 
de dolor dorsolumbar sufrió una caída 
súbita por disminución de fuerza en 
las extremidades inferiores, no acom-
pañada de otros síntomas. Exploración: 
paraparesia flácida 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: lesión hiperintensa en T

2
, afec-

tando únicamente a la región ventral 
con extensión D6-D11, sin captación 
de contraste y con restricción de la di-
fusión. Analítica, autoinmunidad, hi-
percoagulabilidad, punción lumbar, 
serologías, angiotomografía de tórax-
abdomen y arteriografía vertebral y 
medular, normales. Caso 2: varón de 
63 años, con un cuadro súbito de do-
lor dorsolumbar y debilidad en miem-
bros inferiores, sin otra sintomatolo-
gía. Exploración: paraparesia con ba-
lance motor bilateral p2/5, d0/5; hi-
poestesia tactoalgésica en D4, sensi-
bilidad profunda normal, hiperreflexia, 
reflejos cutaneoplantares flexores. 
RM cervicodorsal: protrusiones disca-
les sin afectación del canal, cordón me-
dular normal. Analíticas, serologías, 

punción lumbar y angiotomografía de 
tórax-abdomen, normales. Conclusión. 
Aunque se describen múltiples causas 
de isquemia medular, en un alto por-
centaje de pacientes no se descubre 
la etiología. La RM medular es la prue-
ba más relevante para descartar otras 
causas de mielopatía, aunque hasta 
en un 15% de isquemias medulares 
esta prueba resulta normal.

P28.

Evaluación de la fibrinólisis  
en un hospital de segundo 
nivel: nuestra experiencia 
desde 2007-2011

S.A. Vassallo Recio, M.A. Muchada López, 
D. Vidal de Francisco, A. Rodríguez Román, 
R. Espinosa Rosso, M.A. Moya Molina, 
S. Cousido Martínez-Conde, S. Saez 
Aguiar, J. Argente Alcaraz, M.A. Cañibano 
Casarrubios, F. Guisado Ramos,  
A. Rodríguez Camacho, D. Soria Martín 
de la Vega

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cádiz.

Objetivos. Analizar las características 
de los pacientes con ictus isquémico 
tratados con activador tisular recom-
binante del plasminógeno desde la 
implantación del Código Ictus en nues-
tro hospital, conocer los tiempos de 
actuación del protocolo y evaluar su 
efectividad mediante la situación 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 
Gestión Clínica (UGC) de Neurocien-
cias y la UGC de Cuidados Críticos y Ur-
gencias del Hospital Universitario Puer-
ta del Mar de Cádiz. Se incluyeron to-
dos los pacientes a los que se les reali-
zó fibrinólisis hasta la fecha (2007-
2011). Se analizaron diversas variables, 
como puntuación de la gravedad del 
infarto (escala NIHSS), tiempos de la 
fibrinólisis, complicaciones hemorrá-
gicas y situación 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 años 
(rango: 48-82 años). La puntuación 
media en la NIHSS fue de 13,29 (ran-
go: 6-25 puntos). El tiempo medio des-

de el inicio de los síntomas hasta la 
administración del tratamiento fue de 
140 minutos, realizándose fibrinólisis 
sistémica dentro de los primeros 90 
minutos en el 16% de los pacientes. 
La mortalidad de los pacientes a los 
tres meses fue del 17%. Conclusión. La 
implantación del Código Ictus ha sido 
satisfactoria, con unos tiempos de ac-
tuación y una mejoría funcional de los 
pacientes similares a los ensayos clíni-
cos publicados, reduciendo la disca-
pacidad funcional y encontrándose mí-
nimas complicaciones en los pacientes.

P29.

Complicaciones hemorrágicas 
tardías tras revascularización 
carotídea sin evidencia de 
hiperperfusión

I. Sladogna Barrios, I. García Basterra, 
A. Romero Villarrubia, I. de Antonio Rubio, 
M.D. Fernández Pérez, J. Maestre Moreno

Hospital Universitario Virgen de las Nieves. 
Granada.

Introducción. Tras las hemorragias que 
ocurren después de una endarterec-
tomía o angioplastia carotídea subya-
ce generalmente un síndrome de hi-
perperfusión, clínicamente bien defi-
nido (encefalopatía, cefalea, hiperten-
sión, y altas velocidades en el Doppler 
transcraneal), no presente en nues-
tros casos. Casos clínicos. Caso 1: va-
rón de 70 años, sometido a angioplas-
tia-stenting por estenosis sintomática 
de la arteria carótida interna izquier-
da, en tratamiento con 300 mg de 
ácido acetilsalicílico, que dos meses 
después consultó por un empeora-
miento de su hemiparesia derecha re-
sidual y agitación. En la TAC se encon-
tró 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 trató conservadora-
mente con buena evolución. Caso 2: 
varón de 81 años, sometido a endar-
terectomía por estenosis sintomática 
de la arteria carótida interna derecha, 
en tratamiento con doble antiagrega-
ción (300 mg de ácido acetilsalicílico 
y 75 mg de clopidogrel). Un mes y me-
dio después presentó cefalea brusca y 

disminución del nivel de consciencia, 
constatándose 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 angiografía 
diagnóstica previa a la endarterecto-
mía. Fue embolicado, pero falleció a 
los cuatro días. Conclusiones. En es-
tos dos casos no existían elementos 
del síndrome de hiperperfusión 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 hemodiná-
micos secundarios al mismo desem-
peñaran algún papel en la patogenia.

P30.

Dos posibles causas y un destino: 
estado epiléptico refractario

I. García Basterra, I. Sladogna Barrios, 
L. Santos Martín, A. Romero Villarrubia, 
I. de Antonio Rubio, J. Ruiz Giménez

Hospital Universitario Virgen de las Nieves. 
Granada.

Introducción. Entre los diversos meca-
nismos desencadenantes de un esta-
do epiléptico se encuentran los de na-
turaleza disinmune, existiendo en los 
últimos años un significativo aumen-
to de casos documentados. Objetivo. 
Presentar el caso de un estado epilép-
tico refractario secundario a encefali-
tis límbica por anticuerpos antirrecep-
tor de NMDA, de difícil diagnóstico. 
Caso clínico. Paciente de 22 años con 
antecedentes de una voluminosa mal-
formación arteriovenosa frontal dere-
cha, tratada con embolización parcial 
y radiocirugía. Presentaba episodios 
de desconexión con movimientos rep-
tantes del hemicuerpo derecho y alte-
ración disruptiva de la conducta. Rá-
pidamente evolucionó a un estado 
epiléptico no convulsivo generalizado, 
con leve predominio frontal derecho 
en el EEG. Se realizaron punción lum-
bar, TAC, RM craneal, arteriografía, y 
rastreo con TAC, RM toracoabdomi-
nopélvico, PET-TAC completo y anti-
cuerpos antineuronales. Aunque inicial-
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mente se consideró un estado epilép-
tico sintomático a una malformación 
arteriovenosa, la mala evolución y la 
persistencia de un estado eléctrico 
prácticamente generalizado plantea-
ron la necesidad de diagnósticos etio-
lógicos alternativos. Teniendo en cuen-
ta las características basales de la pa-
ciente e iniciales de las crisis, se plan-
teó una encefalitis límbica 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 resultó ano-
dino y los anticuerpos antirreceptor 
de NMDA fueron positivos. El estado 
epiléptico cedió finalmente, presentan-
do una importante disfunción tempo-
ral y polineuromiopatía del enfermo 
crítico en miembros inferiores secue-
lares. Conclusiones. La encefalitis lím-
bica por anticuerpos antirreceptor de 
NMDA puede o no asociarse a tumo-
res y manifestarse mediante síntomas 
neuropsiquiátricos característicos. A pe-
sar de las dificultades en nuestro ca-
so, pudieron realizarse el diagnóstico 
y tratamiento correctos, con una evo-
lución que, aunque lenta, está siendo 
favorable.

P31.

Afasia motora de  
origen mitocondrial

R. Piñar Morales, M.J. Cruz Huertas, 
A.M. Carra Vélez, J. Pelegrina Molina, 
F.J. Barrero Hernández

Hospital Universitario San Cecilio. Granada.

Introducción. El síndrome MELAS (mi-
tocondrial myopathy, encephalopathy, 
lactic acidosis and stroke like episodes) 
es una citopatía mitocondrial caracte-
rizada por episodios stroke-like, crisis 
epilépticas y encefalopatía. Asocia 
manifestaciones neurológicas y sisté-
micas, con variabilidad fenotípica. Ca-
so clínico. Mujer de 46 años con ante-
cedentes de diabetes mellitus, hipoti-
roidismo subclínico, hipoacusia neuro
sensorial bilateral desde los 20 años, 
hipogonadismo primario con disfun-
ción hipotalámica intrínseca y útero 
hipoplásico, y amenorrea desde los 
30 años de edad. Presentaba dificul-

tad para expresarse y cefalea holocra-
neal intensa. Exploración: facies mio-
pática, disartria leve y afasia mixta de 
predominio motor. Ptosis incompleta 
bilateral. Resto de exploración neuro-
lógica normal. Analítica general (in-
cluyendo función tiroidea, anticuer-
pos anticardiolipina…) sin alteracio-
nes, salvo ácido láctico elevado. RM 
craneal: lesión hiperintensa en el ló-
bulo temporal izquierdo, sugerente 
de lesión isquémica subaguda. Angio-
rresonancia intracraneal y troncos su-
praaórticos y ecocardiografía transe-
sofágica, normales. El ácido láctico 
elevado y la miopatía en el electro-
miograma, junto a los antecedentes, 
hizo sospechar un síndrome MELAS, con-
firmado por estudio genético, positi
vo para la mutación mA3243G-MTTL1. 
Conclusiones. En el síndrome MELAS, 
los episodios stroke-like simulan un ic-
tus isquémico con datos atípicos: no 
suelen corresponder a territorios ar
teriales, recuperación de la lesión en 
neuroimagen al menos en los prime-
ros episodios… En este caso destaca-
ba la aparición tardía de los episodios 
stroke-like, generalmente antes de los 
40 años, la ausencia de otras mani-
festaciones neurológicas, como crisis 
epilépticas, y múltiples alteraciones 
endocrinas. En pacientes jóvenes con 
múltiples alteraciones sistémicas y epi-
sodio compatible con ictus isquémico 
habría que considerar este síndrome 
en el diagnóstico diferencial por su 
amplia variabilidad fenotípica.

P32.

Síndrome cluster-tic: 
descompresión microvascular 
trigeminal

M. Fernández Recio, F. Camarena 
Cepeda, M. Marín, G. Friera Acebal 

Hospital de Valme. Sevilla.

Introducción. 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 episódica 
o crónica. Ambos componentes de 
dolor se manifiestan en el mismo la-
do de la cara de forma simultánea o 
independiente y deben tratarse de 
forma específica. Presentamos un ca-

so de cluster-tic asintomático tras ciru-
gía descompresiva microvascular del 
nervio trigémino. Caso clínico. Varón 
de 65 años, con diagnóstico de neu-
ralgia de segunda y tercera ramas del 
trigémino izquierdo desde hacía años. 
Tratado con diferentes fármacos, con 
respuesta variable, y termocoagula-
ción trigeminal, con respuesta favora-
ble temporalmente. En los últimos 
años existía un cambio en las caracte-
rísticas del dolor: la neuralgia predo-
minaba ahora en la primera rama y 
se añadía otro componente inmedia-
to de dolor ipsilateral periorbitario de 
más de 15 minutos de duración, acom-
pañado de SAL. Se desencadenaban 
de forma espontánea o con gatillo. 
La frecuencia era de varias veces al 
día, a pesar de la triterapia. Se some-
tió a cirugía descompresiva microvas-
cular del trigémino, con resolución 
completa de los síntomas. Conclusio-
nes. El síndrome 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 específica cada componen-
te. Se desconoce la fisiopatología, aun-
que se propone la implicación del sis-
tema hipotalámico-trigeminal, así co-
mo la respuesta favorable a cirugía 
trigeminal descompresiva en casos re-
fractarios como el nuestro.

P33.

Utilización de medidas 
terapéuticas en los pacientes 
con esclerosis lateral amiotrófica 
seguidos en la unidad 
multidisciplinar del Hospital 
Universitario Virgen del Rocío

L. Villarreal Pérez, B. Valencia Azcona, 
M. Cabrera, E. Barrot, P. Serrano,  
M. Barrera, C. Márquez, C. Paradas

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. El manejo multidiscipli-
nar de los pacientes con esclerosis la-
teral amiotrófica (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 

Neurología recomienda la organiza-
ción de equipos multidisciplinares, lo 
que se ha implantado en el Hospital 
Universitario Virgen del Rocío (HUVR) 
desde el año 2010. Pacientes y méto-
dos. Realizamos un estudio piloto pa-
ra revisar la aplicación de tratamien-
tos que han demostrado un aumento 
de la supervivencia en los pacientes 
diagnosticados de ELA (criterios del 
Escorial), en el Servicio de Neurología 
del HUVR, entre los años 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 ventilación mecánica no 
invasiva (VMNI) y 14 sin VMNI (cinco 
sufrían disnea y cuatro presentaban 
capacidad vital forzada ≤ 50%). La 
media de colocación de VMNI al re-
unir criterios fue de 5,1 meses antes 
del año 2010 y 3,4 meses desde dicho 
año. Presentaban disfagia 18 pacien-
tes; en ocho se colocó gastrostomía 
percutánea (PEG) y tres fallecieron 
previamente. La media de colocación 
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-
lación al tratamiento farmacológico e 
inicio de la VMNI, los resultados se su-
perponen a los descritos en otras uni-
dades. En el caso de la PEG podría 
existir cierto retraso en su colocación, 
por lo que creemos necesario investi-
gar los posibles motivos.

P34.

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

L. Villarreal Pérez a, I. Pérez Ortega a,  
S. Benítez Rivero a, P. Camano b,  
C. Márquez a, C. Paradas a

a Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla. b Hospital Donostia. San Sebastián.

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



XXXIV Reunión Anual de la Sociedad Andaluza de Neurología

www.neurologia.com  Rev Neurol 2011; 53 (11): 689-702 699

rren por mutaciones en el gen DMPK 
en el cromosoma 19q13 y en el gen 
FSH ubicado en el cromosoma 4q35, 
respectivamente. Tienen una preva-
lencia muy baja, cerca de 5/10.000 
habitantes para la distrofia miotónica 
tipo 1 y 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 clínico. Varón de 28 
años, con antecedentes de hipertran-
saminasemia, tendencia a la hiper-
glucemia y cirugía de cataratas. Padre 
diabético, con cataratas a los 30 años 
y fallecido por cardiopatía no especifi-
cada. Inició a los 17 años ‘contractu-
ras’ y disminución progresiva de fuer-
za en ambas manos, con limitaciones 
para realizar la pinza. Calvicie frontal. 
Paresia facial periférica bilateral. 
Amiotrofia de bíceps, tríceps, braquio-
rradial y pectoral mayor. Escápula ala-
da bilateral. Paresia proximal y distal 
en miembros superiores y debilidad 
distal en miembros inferiores, con li-
mitación para colocarse de talones y 
puntillas. Debilidad de la musculatura 
abdominal. Miotonía en lengua y ma-
nos. Gowers positivo. Se realizó estudio 
genético positivo para distrofia miotó-
nica tipo 1 y distrofia facioescapulohu-
meral. Evaluación cardiológica: normal. 
Conclusión. Este paciente representa 
un caso excepcional en la bibliografía 
debido a que ambas entidades tienen 
una prevalencia muy baja. La explora-
ción física constituye un elemento 
fundamental a la hora de evaluar a 
los pacientes con enfermedades neu-
romusculares, ya que permite identifi-
car determinados fenotipos clínicos y 
direccionar el estudio posterior (inclu-
yendo el estudio genético).

P35.

Importancia de la exploración 
neuropsicológica en un 
paciente con encefalomielitis 
aguda diseminada

P. Carbonell Corvillo, M. González Prián, 
E. Cuartero Rodríguez, F. Camarena 
Cepeda, M. Cabañas Marín.

Hospital Universitario de Valme. Sevilla.

Objetivo. Presentar la evolución neu-
ropsicológica de un paciente con en-

cefalomielitis aguda diseminada y su 
correlación clínica y de neuroimagen. 
Caso clínico. Varón de 22 años, que 
consultó por un déficit sensitivo pro-
gresivo en los miembros derechos. La 
exploración clínica inicial reveló in-
atención, hipoestesia tactoalgésica 
leve en miembros derechos y reflejo 
cutaneoplantar derecho indiferente. 
Posteriormente desarrolló un cuadro 
apráxico grave. La RM cerebral objeti-
vó múltiples y numerosas lesiones su-
pra e infratentoriales hiperintensas, 
captando contraste todas ellas. La ex-
ploración neuropsicológica inicial mos-
tró alteración cognitiva grave córtico-
subcortical, de predominio posterior, 
con moderada desorientación, déficit 
atencional, ejecutivo y de memoria 
audioverbal y visual. Pérdida de fluen-
cia verbal, fonética y semántica, con 
fallos en la denominación. Importan-
te apraxia ideomotora y visuocontruc-
tiva, con alteración visuoperceptiva. 
Tras el tratamiento con metilpredni-
solona intravenosa, la exploración clí-
nica y la RM cerebral no mostró cam-
bios significativos. Sin embargo, la ex-
ploración neuropsicológica objetivó 
una notable mejoría en memoria y 
funciones posteriores (visuoperceptivas, 
visuoespaciales y visuoconstructivas 
normales), y no se observaron sínto-
mas apráxicos. Aunque mejoraron las 
funciones atencionales y ejecutivas, 
se seguía observando una alteración 
moderada de predominio frontosub-
cortical. Al mes de iniciarse el cuadro, 
la exploración neuropsicológica con-
cluyó un perfil cognitivo de normali-
dad, con una alteración muy leve en 
atención mantenida y velocidad de 
procesamiento, que no interfería en 
sus actividades de la vida diaria. Con-
clusión. Ante un caso de encefalomie-
litis aguda diseminada grave con una 
exploración clínica prácticamente ano-
dina y una RM con mucha carga lesio-
nal, la exploración neuropsicológica 
supone una herramienta fundamen-
tal en la evolución, ya que informa de 
la adecuada recuperación y respuesta 
al tratamiento, sin correlacionarse es-
tos hallazgos con los de neuroimagen. 

P36.

Corea de inicio tardío:  
la clave neurológica  
en el diagnóstico de las 
enfermedades sistémicas

C. de la Cruz Cosme, A. Gallardo Tur,  
O. Hamad Cueto, F. Pérez Errázquin, 
M. Romero Acebal

Hospital Universitario Virgen de la Victoria. 
Málaga.

Objetivo. Ilustrar la implicación del neu-
rólogo en el diagnóstico de las enfer-
medades sistémicas, mediante la do-
cumentación de un caso de síndrome 
antifosfoslípido (SAF) y lupus eritema-
toso sistémico (LES) con clave neuro-
lógica. Caso clínico. Varón de 67 años, 
con antecedentes de púrpura trom-
bocitopénica idiopática, poliartritis, 
trombosis venosa profunda, serositis/
pleuritis e insuficiencia renal, diagnos-
ticados por diferentes especialistas en 
los últimos cinco años, que consultó 
por movimientos involuntarios irregu-
lares de miembros y quejas cognitivo-
conductuales de instauración subagu-
da, con respuesta inicial insatisfacto-
ria a neurolépticos tras estudios ur-
gentes inespecíficos. Ante la evolución 
desfavorable al tratamiento sintomá-
tico, se realizó 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 
diagnóstico 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-
bliografía. La revisión integral del caso 
condujo al diagnóstico de LES. Se cum-
plían más de cuatro criterios: artritis, 
serositis, afección renal, alteración he-
matológica, alteración inmunológica 
y anticuerpos antinucleares. Curiosa-
mente, la corea y la afectación cogni-
tiva, protagonistas en el diagnóstico 
definitivo de la enfermedad, no se acep-
tan entre los criterios neurológicos. 
La presentación atípica de síndromes 

neurológicos puede ser clave en el 
diagnóstico de enfermedades sistémi-
cas con expresión neurológica.

P37.

Neurocisticercosis como inicio 
epiléptico. Patología en aumento

P. Urbaneja Romero, V. Reyes Garrido, 
J.A. Sánchez García, F. Romero Crespo, 
R. Bustamante Toledo, O. Fernández 
Fernández

Hospital Regional Universitario Carlos Haya. 
Málaga.

Introducción. La cisticercosis es la en-
fermedad parasitaria más frecuente 
en el sistema nervioso central, causa-
da por el estadio larvario del gusano 
acintado Taenia solium. Es endémica 
en áreas como Centroamérica y Suda-
mérica, parte oriental y sur de Asia y 
África subsahariana, y la causa más 
común de epilepsia adquirida en adul-
tos. Las manifestaciones clínicas de-
penden del número, topografía de las 
lesiones, viabilidad del parásito y res-
puesta inmune del paciente. En nues-
tro país, los casos de neurocisticerco-
sis están en aumento debido a la po-
blación inmigrante. Describimos los 
casos de neurocisticercosis registra-
dos en el último año en nuestro cen-
tro. Pacientes y métodos. Los pacien-
tes habían nacido en áreas endémi-
cas, pero habían emigrado a España 
años antes; no habían presentado clí-
nica previa, ni otros familiares habían 
manifestado sintomatología de inte-
rés. La presentación 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 patrón sugestivo y se 
decidió su ingreso para estudio y tra-
tamiento. Resultados. Los pacientes se 
sometieron a diversos estudios: EEG, 
serología en sangre y líquido cefalo-
rraquídeo y estudios de neuroimagen 
con RM de cráneo, técnica muy sensi-
ble en lo que se refiere a actividad de 
la enfermedad, número y localización 
de los quistes. Se establecieron criterios 
diagnósticos y la confirmación de nues-
tra sospecha. Conclusiones. En nuestra 
experiencia, todos los pacientes fue-
ron tratados con fármacos antiepilép-
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ticos, corticoides y tratamiento antipa-
rasitario específico. Existe controversia 
en relación a la instauración de trata-
miento antiparasitario, por lo que hay 
que individualizar cada caso cuestio-
nando este punto.

P38.

Patología concomitante en 
neuroimagen como causa de 
epilepsia farmacorresistente

P. Urbaneja Romero, V. Reyes Garrido, 
F. Romero Crespo, G. Ibáñez Botella,  
B. Asenjo García, V. Fernández Sánchez, 
O. Fernández Fernández

Hospital Regional Universitario Carlos Haya. 
Málaga.

Introducción. 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 últimos tres años en la Unidad de 
Epilepsia de nuestro centro. Pacientes 
y métodos. Los pacientes, posibles can-
didatos a cirugía de la epilepsia, se 
sometieron a un protocolo estableci-
do consistente en tests neuropsicoló-
gicos, vídeo-EEG de larga duración, 
SPECT ictal e interictal, RM de cráneo 
de 1,5 o 3 T, etc. Una vez finalizado el 
estudio prequirúrgico, los casos se ex-
pusieron en las sesiones multidiscipli-
narias. Desde la creación de nuestra 
unidad, de los 43 pacientes presenta-
dos, se han observado 12 casos de pa-
tología asociada en los estudios de 
neuroimagen. Resultados. La patolo-
gía encontrada en las pruebas de neu-
roimagen fue: patología dual (escle-
rosis mesial y lesión 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 quísticas y 
LOE en un caso, lesiones quísticas 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 habían sido in-
tervenidos y nueve estaban pendien-
tes de intervención. Los hallazgos des-
critos en las pruebas de imagen se 
confirmaron mediante anatomía pa-
tológica. Los tres pacientes se halla-

ban libres de crisis en las sucesivas re-
visiones desde la intervención. Con-
clusión. Se debe estudiar a los pacien-
tes de forma adecuada para diagnos-
ticar una posible patología concomitante 
en neuroimagen y poder individuali-
zar la mejor técnica quirúrgica para ca-
da caso.

P39.

Beriberi: un diagnóstico 
inesperado en una sospecha 
de síndrome de Guillain-Barré

G. Díaz Cano, M. Usero Ruiz,  
J.M. Oropesa Ruiz, F. Moniche Álvarez

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. El beriberi es una enfer-
medad carencial por déficit de tiami-
na que cursa con las manifestaciones 
clínicas de una polineuropatía axonal 
sensitivomotora y miocardiopatía. Sue-
le asociarse a encefalopatía de Wer-
nicke-Korsakoff. Caso clínico. Varón 
de 69 años, con cuadro subagudo de 
debilidad, parestesias distales en bra-
zos e hiporreflexia. Refería también 
intolerancia a alimentos, con vómitos 
persistentes, y pérdida de 20 kg en 
los últimos meses. A pesar del trata-
miento con inmunoglobulinas, evolu-
cionó a tetraplejía, arreflexia y altera-
ción de todas las modalidades sensiti-
vas, confusión y paresia de ambos 
rectos externos. El ENG mostró dismi-
nución en amplitudes de potenciales 
sensitivos generalizada. Bioquímica, 
hemograma, serologías, estudios de 
autoinmunidad, antigangliósido y es-
tudio de líquido cefalorraquídeo fue-
ron normales. En la PET/TC se halló 
un adenocarcinoma gástrico localmen-
te avanzado estenosante, sin metás-
tasis. Los anticuerpos antineuronales 
fueron negativos, y los niveles de vi-
tamina B

12
 y ácido fólico, normales. 

En la RM de cráneo con contraste se 
apreció un incremento de la señal en 
ambos tálamos, sugestiva de encefa-
lopatía de Wernicke. Se comenzó tra-
tamiento con vitaminas B

1
 y B

6
; se ob-

servó una marcada mejoría tras cua-
tro días, persistiendo únicamente la 
alteración sensitiva y la arreflexia. 
Conclusión. El síndrome de Guillain-
Barré es un cuadro que cursa típica-

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 diagnóstico diferen-
cial, particularmente si coexiste con un 
cuadro de malnutrición, vómitos per-
sistentes, malabsorción o neoplasia.

P40.

Hamartoma hipotalámico  
y crisis gelásticas:  
a propósito de un caso

I. Escudero Martínez, S. Benítez Rivero, 
C. Arenas Cabrera, L. Villarreal Pérez, 
M.D. Jiménez Hernández 

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. La epilepsia gelástica es 
una forma rara de epilepsia con una 
prevalencia anual hasta los 18 años 
de 0,4/100.000. Generalmente es 
producida por un hamartoma hipota-
lámico. Las crisis consisten en episo-
dios de risa estereotipados y recurren-
tes sin factores precipitantes. Hasta un 
13% presentan también crisis dacrísti-
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 encefalopatía con deterio-
ro cognitivo y del comportamiento. 
Caso clínico. Varón de 19 años, 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 años 
presentaba episodios de risa tres ve-
ces al día con dilatación pupilar, de 
segundos de duración. No desconexión 
del medio. Pubertad a los 12 años. 
RM cerebral: hamartoma hipotalámi-
co con extensión al interior del III ven-
trículo y cisterna interpeduncular. EEG 
intercrítico: paroxismo epileptiforme 
a expensas de potencial agudo, onda 
en región centrotemporal derecha que 
difunde a regiones homólogas con-
tralaterales. Realizó tratamiento con 
carbamacepina, oxcarbacepina, topi-
ramato y levetiracetam, sin mejoría. 
En el año 2009, tras inicio de bitera-
pia con carbamacepina y levetirace-
tam, refirió una mejoría importante, 
y únicamente en alguna situación de 

estrés refería pródromos, pero no lle-
gaban a desencadenar crisis. Por el 
buen control y un EEG con mínimas 
alteraciones se decidió mantener una 
actitud expectante. Conclusión. Pre-
sentamos un caso de hamartoma hi-
potalámico con crisis gelásticas con 
una evolución muy favorable, ya que 
el paciente se ha controlado con dos 
fármacos, su rendimiento escolar es 
satisfactorio y no presenta alteracio-
nes del comportamiento.

P41.

Dolor retroocular e hiperemia 
conjuntival de etiología inusual. 
A propósito de un caso

F. Camarena Cepeda, M. Marín Cabañas, 
P. Carbonell Corvillo, C. Fernández 
Moreno

Hospital Universitario de Valme. Sevilla.

Objetivo. Describir el caso de un pa-
ciente con dolor retroocular e hipere-
mia conjuntival como síntomas de 
múltiples fístulas carótidas cavernosas 
espontáneas y una fístula dural. Caso 
clínico. Varón de 31 años de edad, 
que desde hacía 20 días presentaba 
dolor retroocular derecho, sin antece-
dentes de cefalea. El dolor se iniciaba 
en la región priocular derecha, conti-
nuo y diario, y se irradiaba hacia la re-
gión retroauricular ipsilateral, pulsátil 
y de gran intensidad. No cedía con 
analgésicos. Se acompañaba de inyec-
ción conjuntival y edema palpebral. 
Refirió que desde hacía cinco meses 
presentaba acúfeno pulsátil en el oído 
izquierdo y dolor retrooauricular ipsi-
lateral; este último había cedido de 
forma espontánea. En la exploración 
se apreció una ligera proptosis del ojo 
derecho, con inyección conjuntival y 
edema palpebral derecho. Resto de 
exploración sin hallazgos patológicos. 
Se realizó una arteriografía, donde se 
observaron fístulas carótidas caverno-
sas múltiples (una derecha y otra con-
tralateral) y una fístula dural de la ba-
se del cráneo, por lo que se derivó a 
Neurorradiología para tratamiento en-
dovascular, que se realizó sin inciden-
cias. Conclusiones. El 80% de las fístu-
las carótidas cavernosas múltiples son 
de etiología traumática. El 20% res-
tante se desarrolla de forma espontá-
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nea, de las cuales en un 60% se iden-
tifica una patología que predispone a 
la debilidad de las paredes y el resto 
es de etiología no identificada, como es 
este caso.

P42.

Leucoencefalopatía  
focal no progresiva

A. Bocero Sánchez, C.J. Madrid Navarro, 
M.J. Pérez Navarro, A. Torres Cobos,  
F. Escamilla Sevilla

Hospital Virgen de las Nieves. Granada.

Introducción. La leucoencefalopatía mul-
tifocal progresiva se asocia al virus de 
inmunodeficiencia humana (VIH) en 
el 80% de los pacientes. La introduc-
ción de la terapia HAART ha modifica-
do su evolución en este subgrupo; de 
hecho, recientemente se han publica-
do casos con supervivencias prolon-
gadas e imágenes características en 
RM. Caso clínico. Varón de 59 años, 
con infección por VIH desde hacía sie-
te años, que acudió a nuestro servicio 
para seguimiento de inestabilidad de 
cuatro años de evolución, con una le-
sión cerebelosa crónica. Comenzó con 
un vértigo breve, con cortejo vegetati-
vo y lateropulsión izquierda, seguido 
de mareo continuo, que se interpretó 
como vértigo periférico; paralelamente, 
al mes inició terapia HAART por des-
censo de CD4. Ingresó semanas des-
pués para estudio de una lesión cere-
belosa vista en RM. Exploración: nis-
tagmo horizontal derecho y vertical 
con la supraversión, reflejos osteoten-
dinosos vivos con reflejos cutaneo-
plantares flexores y marcha descrita 
como cautelosa con lateralización iz-
quierda, sin dismetría. El líquido cefa-
lorraquídeo mostró una pleocitosis 
linfocitaria con hiperproteinorraquia, 
con resto de estudios negativos, sin 
determinar la reacción en cadena de 
la polimerasa del virus JC. En la RM 
existía una hiperintensidad en T

2
, con 

realce heterogéneo de la sustancia 
blanca del hemisferio cerebeloso iz-
quierdo. RM posteriores mostraron 
signos de encefalomalacia cerebelosa 
izquierda sin realce, con preservación 
del ribete cortical. Conclusión. En la 
leucoencefalopatía multifocal progre-
siva asociada al VIH la recuperación 

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

P43.

Neuroimagen diagnóstica  
en un caso de esclerosis 
concéntrica de Baló

C.J. Madrid Navarro, A. Bocero Sánchez, 
A. Torres Cobo, J. Pastor Rull, A. Ortega 
Moreno, M.D. Fernández Pérez

Hospital Universitario Virgen de las Nieves. 
Granada.

Introducción. La esclerosis concéntri-
ca de Baló es una variante de enfer-
medad desmielinizante tradicionalmen-
te considerada de curso progresivo y 
letal, que se diagnosticaba por necrop-
sia. Caso clínico. Varón de 41 años sin 
antecedentes de interés, con un cua-
dro de presentación de hemiparesia 
faciobraquiocrural izquierda, hipoes-
tesia ipsilateral, bradipsiquia y ano-
sognosia. La TAC craneal mostró una 
lesión hipodensa redondeada en el 
centro semioval derecho. La RM reve-
ló una lesión hiperintensa en T

2
, FLAIR 

y secuencias de difusión en el centro 
semioval, con un pequeño nódulo sa-
télite adyacente al borde posterior de 
la lesión con captación de contraste 
en anillo. La espectrometría orientó 
hacia una lesión inflamatoria. Los es-
tudios analíticos sólo revelaron una 
elevación de la hormona estimulante 
de la tiroides y anticuerpos antitiroi-
deos. Líquido cefalorraquídeo, cito-
química, microbiología y citologías 
negativas, con bandas oligoclonales 
positivas. Una SPECT-talio y una FDG-
PET no mostraron hallazgos sugeren-
tes de naturaleza oncológica. Una se-
gunda RM once días después presen-
tó la misma lesión en diana, pero sin 
captación de contraste y rodeada de 
un anillo de necrosis. Se trató inicial-
mente con tres bolos de 1 g de metil-
prednisolona intravenosa y pauta des-
cendente de prednisona oral, pero tras 
la segunda RM se prolongó con siete 

bolos más. También se trató con levo-
tiroxina. La evolución clínica tendió a 
la mejoría, con déficit residual leve y 
neuroimagen sin cambios. Conclusión. 
Las lesiones características en RM per-
miten establecer un diagnóstico sin 
necesidad de biopsia, identificando 
casos con curso más 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.

Importancia del diagnóstico 
genético en enfermedades 
neurológicas

D. Vidal de Francisco, M.A. Moya Molina, 
M.A. Muchada López, S.A. Vassallo Recio, 
A. Rodríguez Román, R. Espinosa Rosso

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cádiz.

Caso clínico. Mujer de 51 años, con 
antecedente familiar de un hermano 
diagnosticado de atrofia olivoponto-
cerebelosa, que consultó por oftalmo-
plejía y ataxia progresiva de la mar-
cha, iniciadas hacía tres años. La reali-
zación de pruebas complementarias 
no arrojó luz sobre la posible etiología 
del cuadro, ya que todas ellas (inclu-
yendo punción lumbar, EMG/ENG, po-
tenciales evocados somatosensitivos, 
RM de neuroeje, DaT-Scan y determi-
naciones analíticas múltiples) resulta-
ron normales o negativas. Tuvimos en 
cuenta, por la evolución de los sínto-
mas y el antecedente familiar, que 
pudiera ser un tipo de atrofia multisis-
témica, por lo que se solicitó, con el 
consentimiento de la paciente, estu-
dio genético. En este caso en concreto 
se diagnosticó enfermedad de Macha-
do-Joseph (ataxia espinocerebelosa ti-
po 3) a través de la confirmación de la 
alteración genética específica de la en-
fermedad (gen localizado en 14q32,21). 
Dicho diagnóstico hubiera sido im-
pensable hace años, cuando aún este 
tipo de pruebas no estaba al alcance 
de todos ni los avances de la genética 
y la biología molecular lo permitían. 
Conclusión. En esta enfermedad ocu-
rre lo mismo que con muchas otras 
en neurología: el diagnóstico, incier-
to inicialmente, se aclara con un estu-

dio genético. De ahí que resaltemos 
el papel de esta rama de la ciencia y 
la gran importancia que tiene y ten-
drá en la práctica clínica diaria.

P45.

Xantomatosis cerebrotendinosa: 
una ataxia hereditaria 
potencialmente tratable

T. Muñoz Ruiz, V. Reyes Garrido,  
L. García Trujillo, O. Fernández Fernández

Hospital Regional Universitario Carlos Haya. 
Málaga.

Introducción. La xantomatosis cerebro-
tendinosa es una causa infrecuente 
de ataxia hereditaria autosómica re-
cesiva. La etiopatogenia reside en el 
déficit de la esterol 27-hidroxilasa, 
que reduce la síntesis de ácido queno-
desoxicólico y aumenta el colestanol. 
Presentamos dos casos de diagnósti-
co reciente. Casos clínicos. Ambos pa-
cientes eran de edad comprendida 
entre 30-45 años y consultaban por 
un trastorno progresivo de la marcha. 
Los dos casos tenían como antece-
dentes personales cataratas congéni-
tas bilaterales, retraso psicomotor y 
un síndrome diarreico malabsortivo. 
Asimismo, presentaban antecedentes 
familiares positivos de primer y se-
gundo grado en línea materna y pa-
terna, respectivamente. La exploración 
neurológica evidenció una parapare-
sia de predominio crural, con hiperre-
flexia y Babinski bilateral, con marcha 
atáxica en un paciente e imposible en 
el otro. Los pares craneales y la sensi-
bilidad estaban conservados. En uno 
de ellos observamos una formación 
xantomatosa en el tendón aquíleo. El 
estudio EMG-ENG objetivó una poli-
neuropatía sensitivomotora. La RM 
mostró un aumento difuso de señal 
en la sustancia blanca, con atrofia ce-
rebelosa y un lipoma en el caso más 
grave. Ambos tenían aumento de β-
colestanol sérico, confirmándose el 
diagnóstico genético por el momento 
en uno de ellos, en espera de resulta-
dos del segundo. Conclusión. Propo-
nemos la xantomatosis cerebrotendi-
nosa como entidad a tener en cuenta 
en el diagnóstico 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-
gresión o incluso mejoría clínica con 
el tratamiento precoz en fases previas 
a los cambios anatomopatológicos.

P46.

Estado no convulsivo:  
aspectos electroencefalográficos 

V.E. Fernández, M.J. Postigo,  
R. Bustamante, L. García,  
F. Romero, O. Fernández 

Instituto de Neurociencias Clínicas. Hospital 
Regional Universitario Carlos Haya. Málaga.

Introducción. Los estados no convulsi-
vos son episodios prolongados de al-
teración de la conciencia, de intensi-
dad y duración variables. Constituyen 
el 9% de los pacientes con descenso 
del nivel de conciencia en un hospital 
general. Probablemente sea la forma 
más frecuente de estado epiléptico en 
personas ancianas. El EEG conseguirá 
diagnosticarlos y diferenciar entre las 
formas generalizadas y las formas par-
ciales. Pacientes y métodos. Análisis 
retrospectivo (2002-2010) de EEG con 
diagnóstico de estado no convulsivo 

en nuestro hospital. Resultados. Tu-
vieron un diagnóstico de estado no 
convulsivo 35 pacientes. Los motivos de 
referencia de los EEG con resultado de 
estado no convulsivo fueron: disminu-
ción del nivel de conciencia con sospe-
cha clínica de estado no convulsivo 
(n = 19), coma (n = 9), confusión (n = 4) 
y crisis epilépticas (n = 3). La edad 
media de los pacientes era de 57 años 
(rango: 14-83 años). El diagnóstico clí-
nico inicial de presunción de estado 
no convulsivo se confirmó en siete ca-
sos, siendo el resto de casos encefalo-
patías, en su mayoría metabólicas y far-
macológicas. En el EEG se detectaron 
paroxismos hipervoltados de punta-
onda en la región frontotemporal bi-
lateral y continuas descargas de fre-
cuencias lentas (delta-theta) hipervol-
tadas, que tendían a la difusión. El 
tratamiento con diacepam intraveno-
so durante la ejecución del EEG se rea-
lizó en ocho pacientes y produjo la nor-
malización del EEG en todos ellos. Con-
clusión. El EEG es fundamental para el 
diagnóstico y clasificación de los esta-
dos epilépticos, fundamentalmente los 
no convulsivos, y para el seguimiento 
de los de difícil control terapéutico.

P47.

Solapamiento sindrómico en 
la demencia frontotemporal

E. Cuartero, M. González, P. Carbonell

Hospital Universitario de Valme. Sevilla.

Introducción. La incidencia de demen-
cia en la esclerosis lateral amiotrófica 
(ELA) asciende desde un 5% de pri-
meras series hasta un tercio de los pa-
cientes estudiados prospectivamente 
con evaluaciones neuropsicológicas 
amplias. La forma predominante de 
demencia en la ELA es la demencia 
frontotemporal (DFT). Otros síndro-
mes clínicos asociados con la DFT son 
el síndrome corticobasal y la parálisis 
supranuclear progresiva. Hablamos de 
síndromes clásicos que se solapan co-
mo manifestaciones clínicas distintas 
de un mismo proceso patológico. Ob-
jetivo. Presentar el curso evolutivo de 
un paciente con diagnóstico inicial de 
ELA, con detalle de los distintos diag-
nósticos sindrómicos, valoraciones neu-
ropsicológicas y hallazgos en estudios 
complementarios, como paradigma 
del solapamiento sindrómico, su com-

plejidad diagnóstica y la necesidad 
de unos nuevos criterios de consenso 
para la DFT. Caso clínico. Varón de 65 
años, con debilidad progresiva espás-
tica en miembros de predominio de-
recho y dificultad en la emisión del 
lenguaje. Sucesivos estudios electro-
fisiológicos registraron actividad es-
pontánea con potenciales de fibrila-
ción y ondas positivas con criterios de 
ELA. La evolución lenta y las caracte-
rísticas del lenguaje (ecolalia) se va-
loraron como atípicas. Se solicitó una 
valoración cognitiva, que mostró al-
teración moderada-grave de proce-
sos atencionales y ejecutivos, con ta-
reas de denominación en el límite in-
ferior de la normalidad. RM, SPECT y 
DaT-Scan cerebrales reflejaban la asi-
metría del síndrome corticobasal aso-
ciado. Conclusión. Comunicamos la 
complejidad diagnóstica ante entida-
des clínicas clásicamente diferencia-
das que se solapan dentro de nuevas 
entidades anatomopatológicamente 
definidas, los posibles retrasos diag-
nósticos y la necesidad de unos nue-
vos criterios de consenso que ayuden 
a su categorización, conocimiento y 
diagnóstico precoz.


