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COMUNICACIONES ORALES

O1.

Exceso de nitración proteica en 
sangre y líquido cefalorraquídeo 
de pacientes con enfermedad 
de Parkinson idiopática 

E. Fernández, J.M. García Moreno,  
A. Martín de Pablos, F. Damas Hermoso, 
C. Méndez Lucena, M. Rus, J. Chacón

Laboratorio de Neurología Molecular 
BIO127. Facultad de Medicina. Universidad 
de Sevilla.

Introducción y objetivos. La enferme-
dad de Parkinson (EP) se relaciona 
con estrés nitrosativo en el cerebro y 
la sangre. Los objetivos fueron estu-
diar la presencia de factores protei-
cos nitrados o relacionados con las 
vías de estrés oxidativo de nitración 
en suero y líquido cefalorraquídeo 
(LCR) de pacientes con EP y sujetos 
control. Sujetos y métodos. Se midie-
ron las proteínas nitrotirosinadas y la 
nitroalbúmina mediante ELISA. Se 
evaluó la presencia de 3-nitrotirosina 
libre por medio de espectrometría de 
masas. Se analizaron las nitroproteí-
nas por medio de Western blotting. 
Resultados. Existía un nivel basal ma-
yor de nitroproteínas en suero y LCR 
de los pacientes con EP. No se detec-
tó presencia de 3-nitrotirosina libre. 
El cambio temporal de nitroproteínas 
sigue un curso exponencial, y si des-
empeñan un papel patogénico en la 
EP, se calcula que el comienzo del 
proceso nitrosativo se sitúa 35-40 años 
antes de los primeros síntomas mo-
tores. No se detectaron cambios en 
la actividad de la mieloperoxidasa en 
sangre, pero sí un aumento de nitri-

tos en suero y LCR. Se identificaron en 
suero tres proteínas nitradas, de 43, 
25 y 14 kDa. Conclusiones. Los datos 
indican que en la EP existe un exceso 
de proteínas nitradas en tirosina en 
sangre y LCR, indicativo de estrés ni-
trosativo basal aumentado. Los cam-
bios no afectan a la 3-nitrotirosina li-
bre ni a la actividad de mieloperoxi-
dasa, pero sí a la formación de nitri-
tos. Existen tres proteínas nitrotirosi-
nadas en suero con potencial acción 
patogénica en la EP.	

O2.

Estudio evolutivo comparativo 
de distintos tests en el 
diagnóstico precoz de la 
enfermedad de Alzheimer

T. Ojea Ortega, M.M. González Álvarez 
de Sotomayor, O. Pérez García,  
O. Fernández Fernández

Hospital Regional Universitario Carlos Haya. 
Málaga.

Objetivo. Realizar un estudio compa-
rativo de tres tests breves para la cap-
tación precoz de la enfermedad de Al-
zheimer (EA). Pacientes y métodos. 
Incluimos 219 pacientes que acudían 
a nuestra consulta por fallos de me-
moria, clasificándose en estadios GDS 
1, 2 o 3, y se les pasó las siguientes es-
calas: test minimental (MMSE), esca-
la de deterioro motor (MIS) y test epi-
sódico. Éstas se repitieron anualmen-
te durante cinco años, se analizó la 
concordancia entre el resultado del 
test aplicado al paciente y su diagnós-
tico, y se utilizó el índice de kappa en 
cada uno de los tiempos. Valores > 
0,75 reflejan un acuerdo excelente; 
valores de 0,40-0,75, un buen acuer-
do, y valores < 0,40, un acuerdo más 

bien pobre. También se calculó la prue-
ba de significación aproximada don-
de valores p < 0,05 indicaban un va-
lor kappa estadísticamente diferente 
de cero. Resultados. 130 mujeres y 
89 varones, con una edad media del 
inicio de los síntomas de 72,8 años y 
del diagnóstico de 74,2 años, y un se-
guimiento mínimo de cinco años. Co-
menzaron con GDS 1, 94 pacientes; 
con GDS 2, 27 pacientes, y con GDS 3, 
98 pacientes. Al cabo de cinco años 
evolucionaron a EA 131 pacientes; a 
deterioro cognitivo leve amnésico, 41 
pacientes, y sin deterioro, 47 pacien-
tes. Los datos del índice kappa para el 
MMSE anual fueron: 0,078 (p < 0,05), 
0,414 (p < 0,001), 0,621 (p < 0,001), 
0,594 (p < 0,001) y 1 (p < 0,001); pa-
ra el test episódico: 0,53 (p < 0,001), 
0,702 (p < 0,001), 0,888 (p < 0,001), 
0,907 (p < 0,001) y 0,78 (p < 0,001); 
y para la MIS: 0,065 (p < 0,05), 
0,287 (p < 0,001), 0,598 (p < 0,001), 
0,757 (p < 0,001) y 0,888 (p < 0,001). 
Conclusión. El test episódico capta mu-
cho más tempranamente la EA que el 
MMSE y la MIS.

O3.

Altos niveles de ARN de 
HLA-DRB1*1501 sugieren  
una posible implicación de  
la expresión de este gen en  
la susceptibilidad a esclerosis 
múltiple

F. Matesanz del Barrio a, M.M. Abad 
Grau b, M. Fedetz a, G. Izquierdo c, M. 
Lucas d, O. Fernández e, D. Ndagire a,  
A. Catalá Rabasa a, C. Oreja Guevara f, 
J.L. Ruiz Peña c, C. Delgado g, C. Arnal h, 
A. Alcina a

a Instituto de Parasitología y Biomedicina 
López Neyra. Consejo Superior de 

Investigaciones Científicas (IPBLN-CSIC). 
Granada. b Departamento de Lenguajes y 
Sistemas Informáticos. CITIC. Universidad 
de Granada. c Unidad de Esclerosis Múltiple. 
d Servicio de Biología Molecular. Hospital 
Virgen Macarena. Sevilla. e Servicio de 
Neurología. Instituto de Neurociencias 
Clínicas. Hospital Regional Universitario 
Carlos Haya. Málaga. f Servicio de Neurología. 
Hospital Clínico San Carlos. IDISSC. Madrid. 
g Centro Regional de Transfusión Sanguínea 
Granada-Almería. Ganada. h Servicio de 
Neurología. Hospital Virgen de las Nieves. 
Granada.

Introducción. La etiología de la escle-
rosis múltiple (EM) se desconoce, pe-
ro sabemos que intervienen factores 
genéticos y ambientales y que pue-
den interaccionar entre ellos. El factor 
genético más contrastado es el antí-
geno leucocitario humano (HLA). Sin 
embargo, debido a la gran variabili-
dad y complejidad de la región genó-
mica, donde se codifican los genes del 
HLA, no se ha podido determinar in-
equívocamente cuáles son las varian-
tes asociadas a la enfermedad, aun-
que se cree que la variante 1501 del 
gen DRB1 es la más probable causa y 
su capacidad de unir y presentar pép-
tidos de la mielina constituye la razón 
funcional de esta asociación. Objeti-
vo. Analizar la correlación de los ni
veles de expresión de los genes HLA 
de clase II con la susceptibilidad a EM. 
Materiales y métodos. Correlaciona-
mos los niveles de los genes DRB1, 
DRB5, DQA1 y DQB1 obtenidos me-
diante estudios de secuenciación de 
última generación y por microarrays 
de las líneas linfoblastoides de Hap-
Map con las variantes asociadas. Re-
sultados. Observamos que las perso-
nas portadoras del alelo de riesgo pa-
ra EM, determinado por GWAS, expre-
san de media 15,7, 5,2 y 8,3 niveles 
mayores de los genes DQB1, DRB5 y 
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DRB1. Este polimorfismo es un marca-
dor para la variante DRB1*1501, con 
lo que confluyen una mayor expre-
sión del gen y una estructura del re-
ceptor capaz de presentar antígenos 
de la mielina. Conclusión. Proponemos 
que lo que contribuye a la susceptibili-
dad a la EM no sólo es la estructura 
de la variante asociada, sino también 
sus niveles de expresión.

O4.

Estudio electrofisiológico 
estandarizado en una población 
de parálisis periódica 
hipopotasémica familiar

P. Carbonell Corvillo, A. Fernández Palacín, 
C. Márquez Infante, C. Paradas López

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. La parálisis periódica hi-
popotasémica familiar es una enfer-
medad muy poco prevalente; las de-
bidas a mutación en el gen del canal 
de calcio (CACNA1S) son las más fre-
cuentes. Se han descrito patrones 
electrofisiológicos distintos según el 
síndrome clínico, la mutación y el ca-
nal afectado tras un test de ejercicio 
corto y largo. Objetivo. Describir el fe-
notipo clínico y patrón de afectación 
electromiográfico de las parálisis pe-
riódicas hipopotasémicas familiares 
por mutación en el gen CACNA1S en 
nuestra población. Pacientes y méto-
dos. Seleccionamos pacientes sinto-
máticos y portadores de la mutación 
R528H del gen CACNA1S diagnostica-
dos en nuestra unidad. Se recogieron 
datos clínicos y epidemiológicos, exa-
men general y neurológico, y se reali-
zó un protocolo electrofisiológico tras 
un ejercicio corto y largo, valorando 
la respuesta de la amplitud/área del 
potencial de acción motor (CMAP) a 
lo largo del tiempo. Resultados. In-
cluimos ocho pacientes pertenecien-
tes a cinco familias distintas, siete va-
rones (87,5%) y una mujer (12,5%), 
de una edad media de 39,63 ± 15,91 
años y una edad media de inicio glo-
bal de 23,50 ± 12,41 años. El factor 
desencadenante más frecuente fue el 
reposo tras un ejercicio intenso (75%). 
La exploración clínica objetivó debili-
dad proximal de miembros inferiores 

en un paciente. La respuesta de la am-
plitud/área del CMAP en el test corto 
repetido fue normal en todos los pa-
cientes. En el test largo se objetivó 
una caída progresiva de la amplitud/
área del CMAP, siendo significativa en 
fases tardías. Conclusión. El protocolo 
estandarizado electrofisiológico es una 
prueba diagnóstica válida para pacien-
tes de nuestro entorno con parálisis 
periódica hipopotasémica familiar por 
mutación R528H en el gen CACNA1S.

O5.

Afectación funcional  
en el deterioro cognitivo  
leve y la demencia

N. Montoro Membila, J. Montes 
Ruiz-Cabello, T. García Morán,  
M. Rodríguez Bailón, M.J. Funes Molina

Hospital Clínico San Cecilio. Granada. 

Introducción. En el diagnóstico diferen-
cial entre el envejecimiento normal, 
el deterioro cognitivo leve (DCL) y es-
tadios tempranos de demencia cobra 
una especial relevancia la alteración 
en la ejecución de las actividades de 
la vida diaria. No obstante, en la reali-
dad clínica, el profesional se encuen-
tra ante la dificultad de objetivar di-
cha afectación funcional. Las pruebas 
que actualmente se utilizan están ba-
sadas, exclusivamente, en la percep-
ción subjetiva del informador princi-
pal, y a su vez, no distinguen si el pro-
ceso que está en la base es de tipo 
cognitivo o motor. Sujetos y métodos. 
En respuesta a estas limitaciones, he-
mos diseñado una tarea experimen-
tal en la que participaron tres grupos: 
con DCL, con demencia y con un enve-
jecimiento normal. A los participantes 
se les solicitó que prepararan una ta-
rea cotidiana. Para ello, les presenta-
mos los útiles necesarios para su rea-
lización, junto con objetos distracto-
res que entre sí elicitaban otra tarea 
que debían evitar llevar a cabo. Resul-
tados. Análisis preliminares muestran 
que los pacientes en estadios tempra-
nos de demencia cometen más erro-
res (principalmente en omisión de pa-
sos y manipulaciones de objeto en la 
tarea) que los pacientes con DCL y con 
envejecimiento normal. Pese a que 
una de las principales características 

del diagnóstico de DCL es la ausencia 
de alteración funcional, en nuestro 
estudio encontramos que estos pa-
cientes fallan más que los participan-
tes sanos, especialmente realizando 
acciones que no son necesarias. Con-
clusión. Este dato pone de manifiesto 
la dificultad en el control de la acción 
(relacionado con un déficit en funcio-
nes ejecutivas) sobre aspectos más 
funcionales en los pacientes con DCL.

PÓSTERS

P1.

Demencias rápidamente 
progresivas: ¿son todas 
enfermedades priónicas?

S. Eichau Madueño, J. Molina Seguín, 
F. Damas Hermoso, A. Domínguez 
Mayoral, J.M. López Domínguez	

Hospital Universitario Virgen Macarena. 
Sevilla.

Introducción. Las demencias rápida-
mente progresivas (DRP) se definen 
como un deterioro subagudo, cogniti-
vo y funcional, en menos de dos años. 
Su etiología es múltiple. La enferme-
dad de Creutzfeldt-Jakob (ECJ) es la 
más sospechada, pero hay otras cau-
sas de DRP que pueden ser reversibles 
y es preciso descartar. Pacientes y 
métodos. Recogemos los datos de las 
DRP diagnosticadas en el Hospital Vir-
gen Macarena durante el año 2011. 
Se realiza un protocolo diagnóstico, 
incluyendo analítica con bioquímica, 
hemograma, vitamina B

12
, ácido fóli-

co, hormonas tiroideas, lípidos, mar-
cadores tumorales, anticuerpos anti-
neuronales y antitiroideos, proteino-
grama, serología, punción lumbar 
con bandas oligoclonales y proteína 
14-3-3, RM craneal con secuencias en 
difusión y EEG. Resultados. Analiza-
mos 10 casos de DRP: cuatro se diag-
nostican de probable ECJ esporádica; 
uno, de encefalitis de Hashimoto; uno, 
de demencia frontotemporal; uno, de 
insuficiencia hepática grave; uno, de 
encefalitis por anticuerpos contra el 
receptor de NMDA sin tumor asociado, 
y dos, sin diagnostico definido (20%). 

Todos los casos diagnosticados de ECJ 
esporádica tenían una RM compati-
ble, pero sólo dos mostraban en el 
EEG los complejos periódicos típicos y 
la proteína 14-3-3 positiva en el LCR. 
Conclusiones. En nuestra serie, sólo 
un 40% se diagnostican de probable 
ECJ esporádica y observamos que, co-
mo en otras comunicaciones, la técni-
ca más sensible para el diagnóstico es 
la RM, incluyendo secuencias de difu-
sión. Es significativo el porcentaje de 
casos sin un diagnóstico de confirma-
ción, por lo que creemos necesario in-
cluir en los protocolos de estudio, de 
forma consensuada con el Servicio de 
Neurocirugía, la realización de biop-
sia cerebral y así poder aumentar la 
sensibilidad diagnóstica.

P2.

Uso de fármacos antiepilépticos 
durante el embarazo y 
teratogenicidad

A. Romero Villarrubia, I. de Antonio 
Rubio, C.J. Madrid Navarro, A. Bocero 
Sánchez, S. López Alcalde, E. Pastor Milán

Hospital Virgen de las Nieves. Granada.

Introducción. Un 0,3-0,7% de los em-
barazos se producen en mujeres epi-
lépticas que precisan continuar con 
fármacos antiepilépticos (FAE) duran-
te la gestación por el potencial riesgo 
de aparición de una crisis epiléptica. 
Con este trabajo pretendemos esta-
blecer la asociación entre teratogeni-
cidad y tipo de FAE, dosis y otros fac-
tores, en la población de Granada, así 
como la influencia del tipo de FAE so-
bre el peso al nacer. Pacientes y mé-
todos. Obtenemos una muestra de 
57 mujeres embarazadas epilépticas 
que toman FAE, procedentes de nues-
tra consulta de epilepsia. Son inclui-
das voluntariamente y firman inicial-
mente un consentimiento informado. 
No se producen interferencias respec-
to al manejo terapéutico previo. Re-
sultados. Creamos modelos de regre-
sión múltiple para cada variable de-
pendiente (peso al nacer, tamaño del 
bebé, Apgar...). La regresión múltiple 
se realizó con la variable FAE en cada 
trimestre. Los resultados de la regre-
sión lineal múltiple no muestran rela-
ción entre los FAE en cada trimestre. 
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La variable FAE no tiene capacidad ex-
plicativa del peso al nacer, ni el consu-
mo de tóxicos. Conclusiones. Los dos 
casos de malformaciones congénitas 
obtenidos se relacionan con valproa-
to. Este dato coincide con otros regis-
tros similares en otros países (EURAP), 
en los que se relaciona el valproato 
con el mayor riesgo teratógeno, com-
parado con otros FAE. En nuestro es-
tudio, este resultado no alcanza nivel 
de significación estadística adecuado, 
por lo que no podemos demostrar es-
ta asociación. Para obtener resulta-
dos extrapolables a otros registros si-
milares necesitaríamos aumentar el 
tamaño muestral para lograr incre-
mentar la potencia estadística.

P3.

Dos nuevas mutaciones  
en el gen PSEN1 asociadas  
a enfermedad de Alzheimer 
familiar con penetrancia 
incompleta a los 65 años

T. Ojea Ortega a, T. Muñoz Ruiz a,  
A. Lladó Plarrumaní b, M.M. González 
Álvarez de Sotomayor a, O. Fernández a

a Hospital Carlos Haya. Málaga.  
b Hospital Clínic. Barcelona.

Introducción. Presenilina 1 (PSEN1) es 
el gen más frecuentemente asociado 
a enfermedad de Alzheimer (EA) mo-
nogénica. Mutaciones en este gen 
presentan una penetrancia práctica-
mente completa a los 65 años. Des-
cribimos una nueva mutación de 
PSEN1 en dos familias con penetran-
cia incompleta a los 65 años. Casos 
clínicos. El caso índice es un varón 
diagnosticado de EA a los 61 años, 
con clínica desde los 57. La historia fa-
miliar evidenciaba una demencia de 
transmisión autosómica dominante, 
con siete afectos en tres generaciones 
(edad media de presentación: 54 años; 
mediana: 53 años; rango: 43-71 años). 
El segundo caso comienza con 56 
años y se diagnostica a los 57. La his-
toria familiar evidencia una transmi-
sión materna con cuatro afectos en 
dos generaciones (edad media de 
presentación: 62 años; mediana: 61 
años; rango: 57-67 años). Se secuen-
ciaron los exones 3-12 del gen PSEN1 
del caso índice, mostrando un cambio 

puntual de base en el codón 239, que 
conducía a una sustitución de lisina 
por asparagina (K239N). La mutación 
se confirmó en otros dos familiares 
afectos. La mutación K239N no se ha-
bía descrito previamente. La cosegre-
gación de la mutación con la enfer-
medad junto a su localización en un 
residuo conservado de PSEN1 apoya 
su patogenicidad. Conclusiones. Des-
cribimos una nueva mutación del gen 
PSEN1 que conduce a una EA autosó-
mica dominante con penetrancia in-
completa a los 65 años. El análisis del 
gen PSEN1 podría estar justificado en 
personas con EA de inicio tardío e his-
toria familiar autosómica dominante 
de EA presenil.

P4.

Ensayo clínico multicéntrico  
en fase I/II, aleatorizado, 
controlado con placebo, para 
la evaluación de la seguridad  
y viabilidad de la terapia con 
dos dosis diferentes de células 
madre mesenquimales autólogas 
en pacientes con esclerosis 
múltiple progresiva secundaria 
que no responden al tratamiento

O. Fernández, G. Izquierdo, M. Guerrero, 
G. Navarro, A. León, M.J. Pinto Medel, 
M.D. Páramo, D. Pozo, P. Gálvez, L. Leyva

Instituto de Neurociencias Clínicas. Servicio 
de Neurología. Hospital Carlos Haya. Málaga.

Introducción. La esclerosis múltiple (EM) 
es una enfermedad inflamatoria cró-
nica del sistema nervioso central. Los 
fármacos inmunomoduladores redu-
cen la actividad de la enfermedad y la 
progresión de la discapacidad en la 
mayoría de los pacientes. A pesar del 
abanico terapéutico disponible, hay 
pacientes en los que falla el trata-
miento, persistiendo la actividad clíni-
ca de la enfermedad y las lesiones de-
tectadas por RM. El trasplante de cé-
lulas madre mesenquimales (CMM) 
autólogas ha sido eficaz en muchos 
modelos experimentales, evidencian-
do una importante mejora de la re-
mielinización. En humanos, los ensa-
yos clínicos con CMM en enfermeda-
des neurológicas sugieren que su uso 
a corto y medio plazo es seguro. Suje-

tos y métodos. Ensayo clínico fase I/II 
aleatorizado, controlado con placebo, 
doble ciego, para evaluar la seguri-
dad y factibilidad de la administración 
intravenosa de CMM derivadas de te-
jido adiposo autólogas (CMMTAd) en 
30 pacientes con EM progresiva secun-
daria que no responden al tratamien-
to, aleatorizados en tres grupos: gru-
po control (administración de place-
bo), grupo experimental 1 (1 millón de 
CMMTAd/kg de peso) y grupo experi-
mental 2 (4 millones de CMMTAd/kg 
de peso). Objetivos primarios: evalua-
ción de la seguridad y tolerabilidad re-
lacionada con la infusión de CMMTAd 
estimada por: a) número, intensidad 
y posible causalidad de las reacciones 
adversas graves atribuibles al trata-
miento; y b) hemograma, bioquímica, 
electrocardiograma, radiografía pul-
monar, tests funcionales respiratorios 
y análisis del líquido cefalorraquídeo. 
Objetivos secundarios: evaluación de 
los efectos sobre la actividad de la en-
fermedad: variables clínicas (número 
de exacerbaciones y progresión) y va-
riables paraclínicas (de imagen, análi-
sis inmunológicos, neurofisiológicos, neu
ropsicológicos y de calidad de vida).

P5.

Influencia de la expresión  
de los receptores KIR en la 
patogenia de la esclerosis 
múltiple y en la respuesta  
al interferón β
J.A. García León, L. Leyva, C. López 
Gómez, B. Oliver, T. Órpez, C. Marín, 
M. Suardíaz García, J.A. Salazar Benítez, 
T. Ojea, R. Maldonado Sánchez,  
J. Ortega Pinazo, O. Fernández

Instituto de Neurociencias Clínicas. Servicio 
de Neurología. Hospital Carlos Haya. Málaga.

Objetivos. Analizar la expresión de los 
receptores KIR en las células NK y en 
los linfocitos T de pacientes con escle-
rosis múltiple (EM) y de controles sa-
nos, y estudiar la influencia que posee 
el tratamiento con interferón beta 
(IFN β) sobre la expresión de estos re-
ceptores. Sujetos y métodos. Para 
ello, se obtuvieron muestras de san-
gre periférica de 46 controles y de 64 
pacientes con EM. De los pacientes, 
se obtuvieron muestras en el momen-

to basal y tras 1 mes y 12 meses desde 
el inicio del tratamiento con IFN β. Los 
pacientes se clasificaron en responde-
dores y no respondedores al trata-
miento. La expresión de los recepto-
res KIR se evaluó mediante citometría 
de flujo. Resultados. La expresión de 
los receptores KIR no se diferenció en-
tre pacientes y controles. Cuando se 
evaluó el efecto del tratamiento so-
bre la expresión de los KIR, en las cé-
lulas NK se observó una disminución 
de la expresión de KIR2DL1/2DS1 y un 
aumento de la expresión de KIR2DL2/ 
2DL3 a lo largo del tratamiento, mien-
tras que se observó una disminución 
de todos los KIR en los linfocitos T 
CD8+. Además, en estos últimos, una 
mayor expresión de KIR2DL1/2DS1 se 
asoció con una peor respuesta al IFN 
β. Conclusiones. Los mecanismos re-
guladores de la expresión de los re-
ceptores KIR parecen no estar altera-
dos en los pacientes con EM. El IFN β 
modula de forma directa la expresión 
de los receptores KIR. Hacen falta es-
tudios adicionales para considerar la 
expresión de ciertos receptores KIR 
como biomarcador de respuesta tera-
péutica al IFN β.

P6.

Polimorfismos en los genes  
de TRAIL y receptores de TRAIL 
y respuesta al interferón β  
en la esclerosis múltiple

C. López Gómez, A. Pino Ángeles,  
J.A. García León, M.J. Pinto Medel,  
B. Oliver Martos, J. Ortega Pinazo,  
M. Suardíaz, T. Ojea, J.A. Salazar Benítez, 
C. Marín Bañasco, T. Órpez Zafra,  
R. Maldonado Sánchez, C. Guijarro Castro, 
J. Varadé, E. Urcelay, O. Fernández,  
L. Leyva

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

Introducción. El sistema TRAIL/recep-
tores de TRAIL se ha implicado en la 
respuesta al interferón beta (IFN β) 
en la esclerosis múltiple (EM) en estu-
dios previos. Pacientes y métodos. Pa-
ra analizar los polimorfismos de un 
solo nucleótido (SNP) de los genes 
TRAIL, TRAILR-1, TRAILR-2, TRAILR-3 y 
TRAILR-4 en relación con la respuesta 
al IFN β, se genotiparon 59 SNP en 509 
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pacientes. Los resultados se validaron 
en una cohorte de 226 pacientes. El 
criterio de respuesta usado fue la au-
sencia de brotes y la progresión en la 
escala EDSS durante los dos primeros 
años de tratamiento. Pacientes con 
algún brote o progresión en la EDSS 
se clasificaron como no respondedo-
res. Resultados. El SNP rs20576, en 
TRAILR-1, se asoció con la respuesta al 
tratamiento con IFN β (p = 8,8 × 10–4; 
odds ratio = 0,30). Este SNP implica 
la sustitución de ácido glutámico por 
alanina en la posición 228 (E228A). 
Este alelo se asoció previamente con 
susceptibilidad a diferentes tipos de 
cáncer y riesgo de metástasis, sugi-
riendo una pérdida de funcionalidad 
de TRAILR-1. Para comprobar si esta 
sustitución aminoacídica podría afec-
tar a la unión de TRAIL con TRAILR-1, 
se realizó un modelado molecular con 
ambos alelos. No se observaron cam-
bios en los sitios de unión a TRAIL en 
el modelo de TRAILR-1 con el alelo de 
riesgo, sugiriendo que este SNP debe 
alterar la señal de apoptosis por otro 
mecanismo. Conclusiones. Este es el 
primer estudio que hace un análisis 
exhaustivo de los polimorfismos de 
TRAIL y sus receptores con respecto a 
la respuesta al IFN β. Se ha demostra-
do la asociación del rs20576 con la 
respuesta al tratamiento, pero serán 
necesarios futuros estudios para de-
terminar el mecanismo subyacente.

P7.

Desarrollo temprano de 
anticuerpos frente a natalizumab 
en pacientes con esclerosis 
múltiple

B. Oliver Martos, T. Órpez Zafra,  
J.A. Salazar Benítez, C. Arnaiz, M.J. Pinto 
Medel, C. López Gómez, J.A. García 
León, T. Ojea, M. Suardíaz, C. Bañasco, 
J. Ortega Pinazo, R. Maldonado 
Sánchez, L. Leyva, O. Fernández

Hospital Regional Universitario Carlos Haya. 
Málaga.

Introducción. En un estudio previo de 
seguimiento de anticuerpos frente a 
natalizumab, la mayoría de los pa-
cientes que desarrollaron anticuerpos 
lo hicieron durante el primer mes de 
tratamiento, no encontrándose nin-

gún paciente positivo por primera vez 
tras el cuarto mes. El objetivo es re-
confirmar estos resultados en una co-
horte independiente de pacientes. Pa-
cientes y métodos. Se determinó men-
sualmente mediante ELISA la presen-
cia de anticuerpos frente a natalizumab 
en 134 pacientes (cohorte original: 64; 
cohorte de validación: 70) hasta com-
pletar el año de tratamiento y poste-
riormente se realizó una determina-
ción a los 18 meses. Resultados. El 
84,3% de los pacientes fueron negati-
vos, y el 15,7%, positivos. El 7,5% de 
los pacientes positivos fueron transito-
rios (un resultado positivo), y el 8,2%, 
permanentes (dos resultados conse-
cutivos positivos), interrumpiendo es-
tos últimos el tratamiento con natali-
zumab. En cuanto a la primera apari-
ción de los anticuerpos tras el inicio 
del tratamiento, el 67,6% de los pa-
cientes positivos lo hicieron durante 
el primer mes de tratamiento; el 25%, 
el segundo; el 7,3%, el tercer mes; el 
6,75%, el cuarto mes, y el 0%, a partir 
del quinto mes. Conclusiones. Se re-
confirma que la presencia de anti-
cuerpos frente a natalizumab ocurre 
pronto tras el inicio del tratamiento, 
ya que todos los pacientes que desa-
rrollan anticuerpos lo hacen por pri-
mera vez durante los cuatro primeros 
meses de tratamiento. Su presencia 
se asocia a una reducción de la efica-
cia del tratamiento y a un incremento 
de los efectos adversos. Sabiendo que 
su desarrollo ocurre mayoritariamen-
te durante el primer mes, sería reco-
mendable su pronta detección.

P8.

Síndrome/enfermedad de 
moyamoya: características 
clínicas de una serie hospitalaria

J. Fernández Pérez, V. Mejías Olmedo, 
M. Payán Ortiz, A. Arjona Padillo

Complejo Hospitalario Torrecárdenas. 
Almería.

Introducción. La enfermedad de mo-
yamoya (EMM) es una arteriopatía 
idiopática no inflamatoria del sistema 
nervioso central caracterizada por la 
oclusión espontánea y gradual de las 
porciones distales de la arteria caróti-
da interna o de las arterias del polígo-

no de Willis, junto con una red vascu-
lar colateral aberrante. El síndrome 
de moyamoya (SMM) recuerda an-
giográficamente a la EMM, pero se 
relaciona etiológicamente con entida-
des tales como ateromatosis, disec-
ciones, displasia fibromuscular, síndro-
me de Down... Pacientes y métodos. 
Se revisaron las características clínicas 
de una serie de pacientes diagnos
ticados de SMM/EMM, según criterios 
del MHWJ’s Research Committee on 
Occlusion of Circle of Willis. Resulta-
dos. De los siete pacientes, cuatro eran 
varones. La edad media en el mo-
mento del diagnóstico fue de 29,1 
años (rango: 5-60 años), tres de ellos 
antes de los 14 años. La clínica de ini-
cio fue ictus isquémico en 5 pacientes 
(71,4%), hemorragia en 1 (14,3%) y cri-
sis epilépticas sintomáticas en 1 (14,3%). 
Sólo 2 pacientes presentaron EMM 
idiopática definitiva (28,6%), 3 pa-
cientes se consideraron EMM proba-
ble por unilateralidad (42,8%) y otros 
2, SMM por ser secundarios a displa-
sia fibromuscular (28,6%). Conclusio-
nes. La entidad moyamoya es infre-
cuente, pero se debe tener en cuenta 
en pacientes jóvenes con ictus. Como 
se describe en otras series la forma de 
presentación habitual es el infarto ce-
rebral en el caso de pacientes jóvenes 
y, conforme aumenta la edad, la he-
morragia presenta una mayor inci-
dencia. En nuestro entorno, la forma 
predominante es el SMM, por lo que 
siempre se debe realizar un amplio 
estudio etiológico para descartar cau-
sas secundarias.

P9

Toxina botulínica en pacientes 
con cefalea crónica. Experiencia 
clínica en la Unidad de Cefalea 
del Hospital Virgen del Rocío 
de Sevilla

L. Villarreal Pérez, M.C. Oria, S. Benítez 
Rivero, M.T. Cáceres Redondo, M. Bernal 
Sánchez-Arjona, M.D. Jiménez Hernández

Hospital Virgen del Rocío. Sevilla.

Introducción. La migraña crónica es la 
principal complicación de la migraña 
y la que se asocia con mayor discapa-
cidad. Existe un subgrupo de pacien-

tes con migraña crónica refractaria, 
en los que no hay respuesta a los dife-
rentes tratamientos preventivos. En la 
literatura científica se demuestra el 
beneficio de la toxina botulínica A en 
este subgrupo. Pacientes y métodos. 
Describimos la experiencia clínica con 
toxina botulínica en 24 pacientes (19 
mujeres y 6 hombres). La media de 
edad era de 44,0 ± 8,2 años. Con 
diagnóstico de migraña crónica (36%), 
migraña crónica y abuso de medica-
ción (44%), y migraña crónica y cefa-
lea tensional (20%). Media de 5 ± 2 
tratamientos profilácticos probados. 
Un 70% de los pacientes recibió entre 
una y dos sesiones, y el 30% restante, 
entre tres y cinco. Se administró el tra-
tamiento según el protocolo PREEMPT 
en la mayoría de los pacientes y la du-
ración fue de 12,4 ± 11,0 meses. Re-
sultados. Un 62,5% presentó mejoría 
subjetiva y una media de 4,1 ± 1,5 me-
ses de duración del efecto. Número 
de crisis intensas pre y post: 18,5 ± 
7,9 días/mes (rango: 6-30) y 9,0 ± 
5,7 días/mes (rango: 0-20), respecti-
vamente. Un 71,4% tiene actualmen-
te sólo un fármaco profiláctico. En dos 
pacientes se observó como efecto se-
cundario dolor en cuero cabelludo y 
cervical. Conclusión. En nuestra expe-
riencia observamos que existe una 
buena eficacia y perfil de seguridad 
en el tratamiento con toxina botulíni-
ca, datos concordantes con lo comu-
nicado en la bibliografía.

P10.

Valor pronóstico de potenciales 
evocados visuales en pacientes 
con neuritis óptica

J. Pelegrina Molina, R. Piñar Morales, 
F.J. Barreo Hernández

Hospital Universitario San Cecilio. Granada.

Introducción. La neuritis óptica (NO) 
es una inflamación con desmieliniza-
ción que causa pérdida visual aguda, 
siendo la forma de presentación de 
esclerosis múltiple (EM) en un 15-20% 
de pacientes. Un inicio temprano con 
terapia inmunomoduladora en estos 
pacientes prevendría una incremento 
de daño axonal asociado, de ahí su 
interés de un diagnóstico precoz. Pa-
cientes y métodos. Estudio retrospec-
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tivo de 40 pacientes con NO, clasifi-
cándolos en tres grupos: 20 pacientes 
con NO aislada, 10 con NO evolucio-
nada a EM y 10 con EM con un brote 
de NO. Se recogieron las variables de-
mográficas, afectación uni/bilateral, 
ojo y campo visual afecto, agudeza vi-
sual, número de brotes, bandas oligo-
clonales, lesiones en RM y afectación 
visual mediante realización de elec-
trorretinograma patrón y potenciales 
evocados visuales (PEV). Resultados. 
Existen diferencias en la presencia de 
lesiones en RM y positividad de ban-
das oligoclonales entre los pacientes 
que evolucionan a EM y los pacientes 
con NO aislada. No se encontraron di-
ferencias significativas entre los dis-
tintos grupos en el retraso de laten-
cias en la onda p100 de los PEV. Con-
clusiones. El riesgo de padecer EM en 
pacientes con NO y una o más lesio-
nes desmielinizantes disminuye tras 
el inicio con tratamiento inmunomo-
dulador, de ahí el interés de un diag-
nóstico precoz. Se han realizado estu-
dios donde se demuestran diferencias 
en el retraso de latencias entre los pa-
cientes que padecen NO aislada y los 
que evolucionan a EM, así como el 
mayor riesgo de padecer EM en pa-
cientes con una afectación persisten-
te en los PEV respecto a los que su-
frían una recuperación parcial de di-
chos valores. 

P11.

Síndrome de Gerstmann 
completo secundario a una 
lesión del lóbulo parietal 
posterior dominante

M. Marín Cabañas, R. Pérez Esteban, 
M. Romera Tellado, F. Camarena Cepeda

Hospital Universitario Virgen de Valme. 
Sevilla.	

Introducción. El síndrome de Gerstmann 
está formado por la tétrada clínica de 
agnosia digital, agrafia, desorientación 
derecha-izquierda y acalculia, aunque 
es infrecuente la presentación en su 
forma completa o pura sin otros sín-
tomas acompañantes. Se debe a una 
lesión en el giro angular del lóbulo 
parietal izquierdo. Caso clínico. Varón 
de 64 años, hipertenso y dislipémico, 
que presenta cuadro de dificultad pa-

ra la deambulación, con tropiezos fre-
cuentes, de tres días de evolución, sin 
otros síntomas focales. En la explora-
ción neurológica destaca una cua-
drantonopsia inferior derecha. Pares 
craneales conservados. Dificultad pa-
ra la comprensión de órdenes com-
plejas, nominación y repetición con-
servadas. Acalculia. Agrafia con alexia. 
Agnosia digital. Desorientación dere-
cha-izquierda. No déficit sensitivomo-
tor. Marcha normal. Se realizan prue-
bas de imagen que confirman la exis-
tencia de una lesión isquémica aguda 
en el el lóbulo parietal posterior iz-
quierdo, y estudio vascular con hallaz-
go de una fuente embolígena, deci-
diéndose anticoagulación oral. Eco-
Doppler TC/TSA: normal. Holter: fibri-
lación auricular paroxística. TC craneal: 
lesión hipodensa subaguda córtico-
subcortical parietooccipital izquierda. 
Infartos lacunares crónicos. RM cra-
neal con difusión: lesiones hiperinten-
sas en secuencias con TR largo e hipo-
intensas en T

1
, en región parietoocci-

pital izquierda córtico-subcortical y 
sustancia blanca profunda que restrin-
gen en difusión. Angio-RM craneal: 
estenosis en el segmento M1 prebifur-
cación de la arteria cerebral media iz-
quierda. Conclusiones. Este es un ca-
so de síndrome de Gerstmann com-
pleto que se acompaña de otros sín-
tomas focales por afectación del lóbu-
lo parietal posterior dominante. El 
alto valor localizador de la tétrada clí-
nica pone de manifiesto la importan-
cia de una correcta exploración neu-
ropsicológica para lograr el diagnósti-
co topográfico.

P12.

Síndrome de piernas inquietas 
en una paciente con angioma 
venoso cerebral

M. Payán Ortiz, J. Fernández Pérez, P. 
Sánchez López, A. Arjona Padillo

Complejo Hospitalario Torrecárdenas. 
Almería.

Introducción. El síndrome de piernas 
inquietas (SPI) se define como el de-
seo de mover las extremidades y se 
asocia con parestesia/disestesia, em-
peoramiento sintomático en reposo, 
mejora transitoria con movimiento y 

empeoramiento durante la tarde/no-
che. Cuando existe historia familiar o 
no hay explicación justificada es pri-
mario. Si existe historia familiar o cau-
sa simultánea reconocida que lo des-
encadene o agrave, es secundario. 
Presentamos un caso de SPI en una 
paciente con angioma venoso cere-
bral. Caso clínico. Mujer de 29 años 
que comenzó hace meses con proble-
mas para conciliar el sueño. Cuando 
iba a dormir, en la cama tenía ‘un 
nervio’ que hacía que tuviera que mo-
ver ambas piernas y brazo izquierdo 
para aliviarlo, sin mejoría. Mejoró la 
sensación del brazo con vitaminas, 
pero no la de las piernas. Su padre y 
su tía tienen sintomatología similar 
por la noche, sin darle importancia. 
Exploración neurológica sin hallazgos 
significativos. Se realizó RM/angio-RM 
craneal, evidenciándose malforma-
ción vascular frontal derecha en ‘ca-
beza de medusa’. La analítica fue nor-
mal. Inició tratamiento con prami-
pexol, con excelente respuesta desde 
el segundo día, acabó la caja y lo sus-
pendió. Volvió a tomarlo unos días 
después tras reiniciar la misma sinto-
matología. Conclusiones. La fisiopato-
logía se atribuye a una función anor-
mal nerviosa central/periférica, neu-
rotransmisión, terapias farmacológi-
cas, factores genéticos... Se ha aso-
ciado a insuficiencia renal, embarazo, 
déficit de hierro, neuropatía y mieli-
nopatía. Nuestra paciente presenta 
una historia de SPI familiar que, por 
la atipicidad clínica (incluía brazo iz-
quierdo), requirió RM craneal. Encon-
tramos un angioma venoso frontal 
derecho. No hemos hallado descrita 
esta asociación que pueda producir o 
exacerbar su sintomatología, pero la 
presencia de síntomas contralaterales 
a la lesión hace plantear la hipótesis 
de que esta asociación no sea mera-
mente casual y, al menos, pueda mo-
dificar los síntomas del SPI.

P13.

Afectación específica de vías 
visuales como expresión de 
metástasis de un probable 
carcinoma prostático

M.B. Gómez González a, J.J. Asencio 
Marchante a, M. Sillero Sánchez a,  
L. Sánchez Vera b, J. Navarro Navarro b, 
J.C. Blanco Sangüesa c, N. Rodríguez 
Fernández a, B. Rosado Peña a 
a Sección de Neurología. b Servicio de 
Radiodiagnóstico. c Servicio de Cuidados 
Críticos y Urgencias. Hospital Universitario 
de Puerto Real. Cádiz.

Introducción. La disminución de agu-
deza visual en el ámbito neurológico 
suele traducir una afectación de ner-
vio óptico isquémica o inflamatoria/
desmielinizante. No es habitual en-
contrar un déficit visual por infiltra-
ción tumoral directa de las vías ópti-
cas antes de su acceso al córtex poste-
rior, y es infrecuente la afectación es-
pecífica metastásica de tales estructu-
ras. Caso clínico. Varón de 59 años 
con antecedentes de hipertensión ar-
terial y diabetes mellitus de 20 años 
de evolución y que incluía retinopatía 
y hemovítreo izquierdo. Acudió al Ser-
vicio de Urgencias por una disminu-
ción progresiva y bilateral de la agu-
deza visual desde hacía una semana. 
Oftalmología detectó una hemianop-
sia temporal del ojo derecho y amau-
rosis izquierda. La RM craneal practi-
cada mostró una lesión infiltrante en 
el lóbulo temporal derecho, y un con-
trol posterior con contraste reveló la 
ausencia de realce de tal lesión, pero 
captación en ambos nervios ópticos, 
quiasma y las dos cintillas, en especial 
la izquierda, con invasión del hipotá-
lamo y el tallo infundibular. Ambas le-
siones sugerían malignidad. Una TAC 
toracoabdominal detectaría después 
una probable neoplasia prostática y 
posibles metástasis óseas en L4, sacro 
e ilíacos, pendientes actualmente de 
confirmación histológica. Conclusio-
nes. Venimos asistiendo en los últi-
mos años a presentaciones cada vez 
más variopintas de la enfermedad tu-
moral neurológica, que no sólo se li-
mita ya a masas o nódulos claramen-
te reconocibles. La patología autoin-
mune/inflamatoria e isquémica, es-
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pecialmente en ciertas edades y con 
factores de riesgo vascular, represen-
ta el principal diagnóstico diferencial 
y, si no se descubre un tumor prima-
rio, pueden requerirse técnicas agre-
sivas para su filiación y adecuado tra-
tamiento. 

P14.

‘Mano en espejo’:  
lo que haga la mano  
derecha lo sabe la izquierda

J. Romero Imbroda

Hospital de Melilla.

Introducción. Los movimientos en es-
pejo son casualmente observados en 
pacientes tras sufrir una lesión del sis-
tema nervioso central y se interpretan 
como signos de reparación del siste-
ma motor. Asimismo se asocia a dis-
tintos síndromes, como el de Kallman 
o el de Klippel-Feil. Recientemente se 
han descrito los mecanismos neuro-
nales de disfunción de la corteza mo-
tora que lo producen a través de ani-
males de experimentación. Pacientes 
y métodos. Estudio observacional en 
pacientes o acompañantes que acu-
dieron a valoración por Neurología. 
Se presentan cuatro casos que firma-
ron consentimiento para su filmación 
en vídeo. El primero, una mujer de 54 
años con ictus congénito hemisférico 
izquierdo. El segundo, un varón de 44 
años con ictus congénito hemisférico 
izquierdo. El tercero, un varón de 68 
años estudiado por un ictus en 2010 
que presentaba movimientos en es-
pejo desde el nacimiento. Su hijo es el 
cuarto caso. Resultados. Todos los ca-
sos observados presentaban movi-
mientos en espejo desde la infancia. 
Dos de ellos presentaban lesión con-
génita del sistema nervioso central de 
causa vascular y los otros dos tenían 
un vínculo genético sin estar asociado 
a síndrome. Conclusión. La ‘mano en 
espejo’ lo constituyen movimientos 
involuntarios no suprimibles, que apa-
recen sincinéticos con la acción volun-
taria de la otra extremidad. Se preci-
san proyecciones no decusadas del 
tracto corticoespinal, proyecciones bi-
laterales de motoneuronas o la acti-
vación cortical bilateral para que se 
produzcan. La comprensión de los me-

canismos que lo producen puede ser 
útil para desarrollar estrategias de neu-
rorrehabilitación.

P15.

Enfermedad de Marchiafava-
Bignami. Una causa inusual  
de deterioro cognitivo 
rápidamente progresivo

T. Muñoz Ruiz, S. Santamaría Fernández, 
V. Fernández Sánchez, C. Salazar de Troya

Hospital Regional Universitario Carlos Haya. 
Málaga.

Introducción. La enfermedad de Mar-
chiafava-Bignami (EMB) es una rara 
entidad descrita en 1903 por dos neu-
ropatólogos en pacientes bebedores 
de vino tinto. Su fisiopatología se ba-
sa en la desmielinización, necrosis y 
subsiguiente atrofia del cuerpo callo-
so de etiología mixta (tóxica y caren-
cial). Presentamos un caso de EMB de 
instauración aguda. Caso clínico. Mu-
jer de 49 años con enolismo crónico y 
antecedente de cáncer de mama en 
remisión, que ingresó por un cuadro 
confusional agudo. En la exploración 
destacaba caquexia, inatención, bra-
dipsiquia, disartria e hipertonía. La ana-
lítica objetivó hiperproteinorraquia e 
hipovitaminosis, siendo normal el es-
tudio del LCR. La TAC mostraba hipo-
densidad del cuerpo calloso, y la RM, 
hipodensidad en T

1
 e hiperintensidad 

en FLAIR y difusión. En el EEG se obser-
vaba lentificación difusa con brotes 
de ondas theta bitemporales. La evo-
lución fue tórpida pese al tratamiento 
con vitaminas y dexametasona, per-
sistiendo un deterioro cognitivo gra-
ve. Conclusiones. Esta paciente pade-
ce un deterioro cognitivo rápidamen-
te progresivo, asociado a desnutrición 
grave como presentación aguda de la 
EMB. La sintomatología puede ser va-
riable, y el curso, agudo o crónico, por 
lo que la sospecha clínica es compleja 
y el retraso diagnóstico resulta fre-
cuente. Tradicionalmente se ha aso-
ciado a estados carenciales en el eti-
lismo crónico, aunque existen casos 
en pacientes desnutridos no alcohóli-
cos. La determinación sérica de vita-
minas y la neuroimagen son diagnós-
ticas. El tratamiento se basa en absti-
nencia alcohólica y reposición vitamí-

nica. No existen evidencias del benefi-
cio de la corticoterapia. El pronóstico 
es desfavorable, aunque existen casos 
descritos con mejoría clínica tras tra-
tamiento sustitutivo temprano, de ahí 
la importancia del diagnóstico precoz.

P16.

Alucinaciones auditivas  
como forma de inicio de  
una demencia secundaria

D. Vidal de Francisco, A. Rodríguez Román, 
S.A. Vassallo Recio, M.A. Moya Molina

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cádiz.

Caso clínico. Mujer de 58 años que 
diez años antes había sido diagnosti-
cada de linfoma no Hodgkin cerebral 
primario. Se sometió a tratamiento 
curativo mediante resección quirúrgi-
ca del lóbulo frontal derecho y poste-
riormente quimioterapia (intratecal y 
sistémica) y radioterapia craneal. Con-
sultó con el Servicio de Neurología 
porque llevaba dos meses notando 
que escuchaba música en el interior 
de su cabeza, el sonido era constante, 
una melodía tras otra. Interrogada 
por su memoria, dijo que no era co-
mo antes, sobre todo para hechos re-
cientes, y con el tiempo el deterioro 
ha sido mayor, lo que en la actuali-
dad la ha llevado a convertirse en de-
pendiente de su marido. Se realiza es-
tudio mediante analítica convencio-
nal que incluye niveles de vitamina 
B

12
, hormona tiroidea y folato, dentro 

de la normalidad. Serología de virus 
de inmunodeficiencia humana, lúes, 
virus herpes simple y virus de hepati-
tis B y C, negativa. EEG: sin evidencia 
de actividad paroxística epileptifor-
me. RM cerebral: sin signos de recidi-
va tumoral. PET cerebral: no muestra 
hallazgos patológicos. Estudio neuro
psicológico: perfil de deterioro cogni-
tivo leve-moderado de predominio fron-
totemporal. Conclusiones. Este caso 
es de una demencia secundaria al tra-
tamiento quirúrgico y radioterápico al 
que se sometió la paciente tras el 
diagnóstico de un linfoma no Hodgkin 
cerebral primario de localización fron-
tal derecha. Se constata, mediante la 
realización de pruebas diagnósticas, 
que no existe otra causa que justifi-
que su deterioro cognitivo, descartan-

do otras causas de demencia secun-
daria, a la vez que se confirma que 
tampoco cumple criterios de demen-
cia primaria ni se trata de una pseudo-
demencia.

P17.

Mioclono palatino:  
a propósito de un caso

E. Zapata Arriaza, I. Escudero Martínez, 
F. Moniche Álvarez

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Introducción. La degeneración hiper-
trófica de la oliva se produce por una 
alteración en la conexión neuronal de 
la vía dentatorrubroolivar o triángulo 
de Guillain-Mollaret. Clínicamente se 
manifiesta como mioclono velopalati-
no, asociado o no a síntomas clínicos. 
Caso clínico. Varón de 54 años, exfu-
mador, hipertenso y dislipémico, obe-
so. El paciente presentó dos años an-
tes hemorragia protuberancial medial 
hipertensiva, con importantes secue-
las. Clínicamente, y de forma residual, 
mostró oftalmoparesia, hemiparesia 
izquierda e inestabilidad de la mar-
cha, con necesidad de apoyo bilate-
ral. En los últimos meses presentó 
empeoramiento con visión borrosa y 
oscilopsia, además de disfagia cre-
ciente en las últimas semanas. En la 
exploración física mostraba, además 
de la hemiparesia y dismetría de 
miembros con ataxia ya conocidas, una 
disartria moderada, nistagmo pendu-
lar en todas las posiciones de la mira-
da y mioclono palatino. Se realizó 
una RM craneal que descartó nuevas 
lesiones isquémicas o hemorrágicas, 
poniendo de manifiesto la existencia 
de una degeneración hipertrófica oli-
var bulbar bilateral por la hemorra-
gia protuberancial previa. Conclusio-
nes. La degeneración hipertrófica oli-
var se debe a una alteración en la co-
nexión neuronal de la vía dentatorru-
broolivar. El hallazgo clínico típico de 
la degeneración hipertrófica olivar es 
el mioclono velopalatino, asociado 
en ocasiones a nistagmo pendular. 
Se manifiesta en los estudios de RM 
como un aumento de tamaño e hiper-
intensidad del núcleo olivar inferior 
en las secuencias ponderadas en T

2
, 
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asociado a una lesión mesencéfalo-
protuberancial, teniendo que realizar 
el diagnóstico diferencial con tumo-
res o lesiones inflamatorias.

P18.

Seguridad del parche de 
rotigotina en una muestra de 
pacientes con enfermedad de 
Parkinson mayores de 75 años

C. Méndez Lucena a, A. Blanco Ollero b, 
M. Carballo Cordero c, M.C. Fernández 
Moreno d, J.M. García Moreno a

a Servicio de Neurología. Hospital 
Universitario Virgen Macarena. Sevilla.  
b Hospital Juan Ramón Jiménez. Huelva.  
c Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla. d Hospital Universitario Virgen de 
Valme. Sevilla.

Objetivos. Aunque los agonistas do-
paminérgicos se perciben como po-
bremente tolerados por los ancianos, 
hay poca evidencia clínica que lo apo-
ye. El objetivo primario fue determi-
nar la incidencia de psicosis en una 
muestra de pacientes con enferme-
dad de Parkinson (EP) mayores de 75 
años tratados con rotigotina. Como 
objetivos secundarios se valoró la 
aparición de otras reacciones adver-
sas y la eficacia del tratamiento. Pa-
cientes y métodos. Se estudiaron 17 
pacientes con EP ≥ 75 años, Hoehn-
Yahr ≤ 3 y MMSE ≥ 21, a los que se 
empezó a tratar con rotigotina según 
indicación. Estos pacientes no presen-
taban antecedentes de psicosis o alu-
cinaciones nocturnas, ni estaban tra-
tados con agonistas dopaminérgicos. 
El periodo de seguimiento fue de 24 
semanas, realizándose dos entrevis-
tas al inicio y al final del mismo en las 
que se registraron las reacciones ad-
versas y la respuesta al tratamiento. 
Resultados. Dos de los 17 pacientes 
abandonaron el estudio por psicosis, 
y otros tres por reacciones adversas 
cutáneas. La reacción adversa más 
frecuente fue la cutánea (29,4%). To-
das las reacciones adversas se resol-
vieron sin secuelas y no fue necesario el 
ingreso de ningún paciente. El 83,3% 
de los que completaron el estudio 
mostraron mejoría de sus síntomas (4 
moderada y 6 leve). Conclusiones. El 
tratamiento con rotigotina en el gru-

po de pacientes analizado no mostró 
una mayor incidencia de efectos ad-
versos psicóticos a la descrita en otras 
series de pacientes de menor edad. 
Según nuestros resultados, el uso de 
rotigotina en pacientes con EP mayo-
res de 75 años sin demencia franca 
puede tolerarse bien y mejorar la sin-
tomatología de la enfermedad.

P19.

Lesión del nervio interóseo 
posterior por atrapamiento  
a la altura del codo

M. Marín Cabañas, R. Pérez Esteban,  
Y. Morgado, F. Camarena Cepeda

Hospital Universitario Virgen de Valme. 
Sevilla.	

Caso clínico. Paciente de 45 años, sin 
antecedentes de interés, que presen-
ta debilidad para la extensión de los 
dedos de la mano derecha de dos años 
de evolución. En la exploración mues-
tra debilidad 4/5 del músculo exten-
sor de los dedos (ECD), en extensor 
corto y largo del pulgar (ECP) y en el 
abductor del pulgar de la mano dere-
cha. Resto, 5/5. Hipoestesia tactoal-
gésica en segundo y tercer metatar-
sianos derechos. Reflejos osteotendi-
nosos conservados. Se realiza ENG/EMG 
con hallazgos de axonotmesis parcial 
del nervio interóseo posterior. Se soli-
citan pruebas de imagen y biopsia, 
objetivándose un lipoma en el codo, 
que es intervenido, con leve mejoría 
clínica y electromiográfica. La neuro-
grafía sensitiva del nervio radial dere-
cho es normal. Ausencia de potencial 
motor (PUM) del nervio radial en el 
músculo extensor del índice (EIP) y el 
ECD. La EMG de musculatura depen-
diente del nervio interóseo posterior 
no muestra actividad espontánea y el 
patrón de reclutamiento es simple en 
el ECP y reducido en el ECD. Ecografía 
musculoesquelética: lesión sobre la 
cabeza radial derecha, en la cara an-
terolateral del antebrazo. Atrofia del 
músculo ECD. Anatomía patológica: 
lipoma de 2,5 × 2 × 1 cm. ENG/EMG 
posquirúrgico: se recogen PUM del 
nervio radial derecho de muy baja 
amplitud, latencia alargada y veloci-
dades de conducción enlentecidas en 
EIP. PUM reinervativos precoces en EIP. 

Patrón de reclutamiento reducido. Au-
sencia de actividad espontánea. Con-
clusión. La ENG/EMG debe conside-
rarse como una extensión de la ex-
ploración neurológica que permita, 
junto con una correcta anamnesis y 
exploración, localizar topográficamen-
te de forma precisa y orientar la etio-
logía del cuadro clínico. 

P20.

Polineuropatía amiloidótica 
familiar tardía

J. Molina Seguin, F. Damas Hermoso, 
L. Orbea, J.M. López Domínguez

Hospital Universitario Virgen Macarena. 
Sevilla.

Introducción. La polineuropatía ami-
loidótica familiar es una patología au-
tosómica dominante producida por 
un depósito extracelular de amiloide 
en los nervios periféricos y otros órga-
nos. Caso clínico. Mujer de 75 años, 
sin antecedentes personales de inte-
rés y una hermana con debilidad en 
las extremidades inferiores. A los 74 
años, aqueja disestesias intensas en 
ambas piernas y debilidad progresiva 
de dichas extremidades, destacando 
en la exploración una hipoalgesia 
desde las rodillas, arreflexia rotuliana 
y aquilea, Romberg positivo y marcha 
atáxica. Se diagnosticó una polineu-
ropatía sensitiva grave mediante ENG, 
siendo el resto de estudio etiológico 
normal. Dados los resultados, se rea-
lizó una biopsia del nervio sural, con-
firmando una neuropatía amiloidea. 
Posteriormente, se efectuó una eco-
cardiografia y una PAAF de grasa sub-
cutánea abdominal, que apoyó dicho 
diagnóstico. Con estos resultados, se 
estudió genéticamente, siendo positi-
vo para Val30Met de TTR. Conclusio-
nes. Existen cuatro tipos, siendo el I y 
II los más frecuentes y estudiados. Los 
tipos I y II se manifiestan en la tercera 
o cuarta décadas y se deben a la mu-
tación de la proteína transterritina 
(TTR), provocando la acumulación de 
amiloide en corazón, riñón y nervios. 
Se confirma mediante la biopsia del 
nervio sural, músculo o grasa subcu-
tánea abdominal, aunque se puede 
realizar la inmunofijación con anticuer-
pos específicos contra proteína respon-

sable. La mutación común (Val30Met 
de TTR) se detecta en el 99% de los 
casos. El tratamiento consiste en me-
didas de soporte y trasplante ortotó-
pico. Actualmente se están estudian-
do fármacos como el tafamidis, que 
estabilizan el tetrámero TTR, pero aún 
están en fase II-III.

P21.

Enfermedad degenerativa  
de segunda motoneurona  
de curso fatal con afectación 
bulboespinal en un paciente 
joven

S.A. Vassallo Recio, D. Vidal de Francisco, 
A. Rodríguez Román, F. Guisado Ramos, 
M.A. Moya Molina, R. Espinosa Rosso

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cádiz.

Caso clínico. Paciente de 23 años sin 
antecedentes de antecedentes de in-
terés. Clínica de unos ocho meses de 
evolución manifestada por debilidad 
en el miembro inferior derecho a la 
hora de subir escaleras, sensación de 
mucosidad abundante, sin signos de 
infección respiratoria y que en los últi-
mos meses 4-5 meses asociaba cam-
bios en la forma de hablar, cansancio 
generalizado sin oscilaciones de su 
sintomatología a lo largo del día. En 
el examen neurológico, voz nasaliza-
da, atrofia de lengua con fasciculacio-
nes, paresia de musculatura flexoex-
tensora de cuello y de miembros su-
periores con balance 4/5 y ligera fati-
ga. Reflejos de estiramiento miotáticos 
hipoactivos con reflejo cutaneoplan-
tar flexor bilateral, el resto del exa-
men neurológico era normal. Todas 
las pruebas de neuroimagen fueron 
normales, así como las sanguíneas. 
ENG/EMG: afectación difusa de segun-
da motoneurona. Biopsia de múscu-
lo: atrofia neurógena sin signos de 
reinervación. Conclusiones. Describi-
mos el caso de una enfermedad de-
generativa de segunda motoneurona 
de presentación juvenil de curso rápi-
damente progresivo y letal, no encua-
drable dentro de las entidades hasta 
el momento descritas, que cursan con 
características que no encajan con la 
clínica de nuestro caso: atrofia multi-
sistémica (AMS) tipo III o enfermedad 
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de Kugelberg-Walender, AMS tipo IV del 
adulto (> 20 años), AMS tipo Finkel, 
enfermedad de Fazio-Londe, enfer-
medad de Kennedy, enfermedad de 
Hirayama o monomiélica, van Liare... 
Estas entidades suelen ser lentamen-
te progresivas, lo que dista mucho del 
rápido deterioro de este caso.

P22.

Dos casos de demencia 
frontotemporal variante 
conductual con la alteración 
genética C9DFT/ELA

T. Ojea Ortega a, T. Muñoz Ruiz a,  
A. Lladó Plarrumaní b, M.M. González 
Álvarez de Sotomayor a, O. Fernández 
Fernández a

a Hospital Carlos Haya. Málaga.  
b Hospital Clínic. Barcelona.

Introducción. La repetición del hexa
nucleótido GGGGCC en C9ORF72 ha 
demostrado en el último año ser la 
causa más común de esclerosis late-
ral amiotrófica (ELA) y demencia fron-
totemporal (DFT) identificada hasta la 
fecha. La proteína TDP-43 subyace en 
todos los pacientes. También se han 
descritos en casos no familiares. Ob-
jetivo. Describir dos casos familiares 
con el déficit C9DFT/ELA y su evolu-
ción hasta el fallecimiento. Casos clí-
nicos. Varón de 54 años, con un her-
mano fallecido de ELA a los 53 años, y 
mujer de 61 años, con una tía mater-
na afecta. Ambos tienen estudio neu-
ropsicológico y de neuroimagen des-
de el año 2003 al 2011, en el que fa-
llecen. Ambos siguen un curso muy 
paralelo: se diagnostican dos y cuatro 
años después del inicio de los sínto-
mas y cumplen los cinco criterios esen-
ciales de Neary para la DFT variante 
conductual. La memoria episódica y las 
funciones visuoespaciales el MMSE y 
la escala de Blessed se conservan du-
rante los cuatro primeros años. Des-
tacan apatía, desinhibición, conducta 
motora aberrante y compulsión por 
los dulces, las funciones ejecutivas al-
teradas y las anomias. Además, en el 
primero destacan los síntomas psicó-
ticos y la afectación pseudobulbar, y 
en el segundo, el parkinsonismo y con-
ducta de utilización. La neuroimagen 
muestra una atrofia e hipoperfusión 

progresiva de predominio bifrontal y 
simétrica. Conclusiones. El advenimien-
to de esta nueva alteración genética 
abre las puertas al conocimiento de la 
DFT y la ELA y su fisiopatología común.

P23.

Paraparesia espástica  
y alteración sensitiva  
en miembros inferiores

R. Piñar Morales a, A.M. Carra Vélez a, 
J. Pelegrina Molina a, A. Maestre 
Martínez b, I. Villegas Rodríguez a

a Servicio de Neurología. Hospital. 
Universitario San Cecilio. Granada.  
b Servicio de Neurología. Complejo 
Hospitalario de Jaén.

Introducción. Los síndromes medula-
res de evolución subaguda-crónica se 
caracterizan por paraparesia y afecta-
ción sensitiva de meses o años de 
evolución. Se denomina mieloneuro-
patía cuando asocian neuropatía pe-
riférica. Entre las causas a tener en 
cuenta están los déficits metabólicos, 
causas hereditarias, infecciones o tóxi-
cos. Caso clínico. Varón de 28 años, 
sin antecedentes personales o fami-
liares de interés. Consultó por debili-
dad en miembros inferiores de predo-
minio izquierdo, de año y medio de 
evolución, y urgencia urinaria. Explo-
ración física: destacaba paraparesia 
de predominio en grupo anteroexter-
no bilateral 1-2/5 con atrofia muscu-
lar. Hiperreflexia global en miembros 
inferiores y reflejo cutaneoplantar ex-
tensor bilateral. Disminución de sensi-
bilidad vibratoria y posicional en miem-
bros inferiores. Marcha paretoespásti-
ca. La analítica completa, incluyendo 
función tiroidea, proteinograma y au-
toinmunidad, fue normal, salvo ACTH 
de 104 pg/mL y cortisol de 25 µg/dL. 
Serologías negativas. RM cerebral: hi-
perintensidad focal bilateral, simétri-
ca, en brazos posteriores de las capsu-
las internas, pedúnculos cerebrales y 
porción anterior de la protuberancia, 
con intenso realce puntiforme. RM de 
columna: normal. ENG: signos de po-
lineuropatía sensitiva y motora leve 
desmielinizante en miembros inferio-
res. Los ácidos de cadena muy larga 
en suero mostraron alteración en el 
perfil y disminución del cociente c22:6 

omega 3 en suero. El análisis genético 
mostró homocigosis para la mutación 
en el gen ABCD1 (genotipo p.LC95P). 
Conclusiones. La adrenomieloneuro-
patía se considera una variante de la 
adrenoleucodistrofia ligada a X. Se 
caracteriza por paraparesia progresi-
va, alteración de la sensibilidad vibra-
toria distal y afectación esfinteriana. 
Es una entidad a tener en cuenta en 
el diagnóstico diferencial de mielopa-
tía progresiva y datos de neuropatía 
asociada. La importancia del diagnós-
tico reside principalmente en la posi-
bilidad de un tratamiento que pueda 
retrasar el deterioro neurológico.

P24.

Paresia bilateral aislada  
del VI nervio craneal tras un 
traumatismo craneoencefálico 
leve

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

Hospital Universitario Puerta del Mar. Cádiz.

Caso clínico. Varón de 57 años, con 
antecedentes personales de hiperten-
sión arterial y ataque isquémico tran-
sitorio en territorio vertebrobasilar 
hacía siete años, que aqueja visión 
doble tras un traumatismo craneoen-
cefálico (TCE) leve sufrido cinco horas 
antes. Cuando es valorado objetiva-
mos una paresia bilateral del VI ner-
vio craneal, manifiesta por imposibili-
dad para la mirada lateral en el plano 
horizontal. Ningún otro dato de foca-
lidad neurológica se pone de mani-
fiesto en la exploración. Se realizan 
como pruebas complementarias TAC 
y RM craneales, sin datos de patolo-
gía aguda cerebral que justifique la 
clínica. Estudio neurosonológico den-
tro de la normalidad y analítica con-
vencional con parámetros normales. 
Se objetiva por tanto que el paciente 
presenta una paresia bilateral aislada 
del VI nervio craneal tras sufrir un TCE 
leve, probablemente por un mecanis-
mo de sobreestiramiento de los ner-
vios a lo largo de su recorrido. Conclu-
siones. No son muchos los casos des-
critos en la actualidad como el que 
presentamos, con una paresia bilate-
ral de un único nervio craneal sin pa-

tología aguda cerebral que lo justifi-
que. Cuando la paresia afecta unilate-
ralmente al VI nervio craneal, su cau-
sa más frecuente es la traumática, aun-
que siempre deben descartarse otras 
causas potencialmente reversibles o 
más graves. La evolución suele ser fa-
vorable hacia la resolución parcial o 
completa en los meses consecutivos.

P25.

Lactancia materna en pacientes 
con esclerosis múltiple

S. Pérez Sánchez, R. Martínez Luque, 
M. Rus Hidalgo, E. Arellano, N. Becerril, 
G. Navarro Mascarell, G. Izquierdo

Hospital Universitario Virgen Macarena. 
Sevilla.

Introducción. La lactancia materna se 
define como la alimentación del re-
cién nacido con leche de la madre. 
Las madres con esclerosis múltiple 
(EM), tradicionalmente, no daban lac-
tancia materna a sus hijos por el teó-
rico riesgo de brote tras el parto, pero 
los conocidos beneficios que este tipo 
de lactancia tiene sobre el desarrollo 
del recién nacido hace que cada vez 
más las pacientes con EM escojan es-
ta opción. Pacientes y métodos. Revi-
sión retrospectiva de los embarazos 
ocurridos en las pacientes de nuestra 
unidad en los últimos cinco años. Se 
analizan varios aspectos de la lactan-
cia materna en estas pacientes me-
diante un cuestionario. Resultados. 
Recogimos 37 embarazos de 29 pa-
cientes. Todas padecían EM múltiple 
remitente recurrente en el momento 
del embarazo. La mayoría de las pa-
cientes presentaban una EDSS entre 
0 y 1,5 en el momento del embarazo. 
El 64% de las pacientes optó por la 
lactancia materna. Como razón de su 
elección alegaron el beneficio del re-
cién nacido en el 79,2% de los casos. 
Sólo una paciente sufrió un brote du-
rante la lactancia materna (0,4%). El 
tiempo medio de lactancia materna 
en las pacientes fue de 4,1 meses. 
Conclusiones. La lactancia materna en 
pacientes con EM actualmente es un 
tema discutido. Tradicionalmente se 
desaconsejaba en base a un supuesto 
aumento del riesgo de brotes en el 
año siguiente al parto. Sin embargo, 
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los últimos estudios no encuentran 
relación entre la lactancia materna y 
los brotes, e incluso en algunos de 
ellos parece mostrar cierto compo-
nente protector. 

P26.

Disociación clinicorradiológica 
en esclerosis múltiple: 
perspectivas de futuro

E. Zapata Arriaza, M. Usero Ruiz,  
M. Díaz Sánchez

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Objetivo. Poner de relieve el limitado 
valor pronóstico del volumen lesional 
en secuencias T

2
 de la RM convencio-

nal respecto al acúmulo de discapaci-
dad en pacientes con esclerosis múlti-
ple (EM). Casos clínicos. Se analizan 
las características clínicas y los estu-
dios de RM de dos pacientes que ilus-
tran la denominada ‘paradoja clinico-
rradiológica’ descrita en la EM. Am-
bas presentaban escasa actividad clí-
nica respecto a la frecuencia de bro-
tes y al desarrollo de discapacidad y, 
sin embargo, mostraban una neuro-
imagen con una importante carga le-
sional en T

2
. La observación clínica de 

ambas pacientes, así como el examen 
de sus estudios de RM convencional, 
permite determinar que la carga le-
sional en T

2
 presenta claras limitacio-

nes para la predicción del desarrollo 
de discapacidad en pacientes con EM, 
evidenciándose así la disociación clini-
corradiológica descrita en esta enfer-
medad. Se considera que esta diso-
ciación se debe fundamentalmente a 
las propias limitaciones de la secuen-
cia T

2
 en su análisis del sustrato pato-

lógico de las placas desmielinizantes y 
del daño existente en la sustancia 
blanca y gris de apariencia normal. 
Las técnicas no convencionales de RM 
han objetivado una mayor especifici-
dad en el análisis de estos dos pará-
metros. Conclusiones. El volumen le-
sional en T

2
 ha demostrado un mo-

desto valor como marcador pronósti-
co de desarrollo de discapacidad en la 
EM debido a limitaciones intrínsecas a 
dicha secuencia. Esta limitación pue-
de optimizarse mediante la utilización 
de técnicas no convencionales de RM.

P27.

Respuesta tardía al 
alemtuzumab en una paciente 
con esclerosis múltiple agresiva

A. Domínguez Mayoral, J. Aguirre,  
S. Pérez, J. Molina, F. Damas,  
C. Durán, G. Izquierdo

Hospital Universitario Virgen Macarena. 
Sevilla.

Introducción. El alemtuzumab es un 
anticuerpo monoclonal humanizado 
frente a CD52. A pesar de que no está 
registrado como tratamiento habitual 
en la esclerosis múltiple (EM), consti-
tuye una nueva diana terapéutica por 
la eficacia demostrada en los ensayos 
clínicos. Caso clínico. Mujer de 28 
años, diagnosticada de EM de evolu-
ción agresiva. Se trató sucesivamente 
con acetato de glatiramero, natalizu-
mab e interferón. Ante la falta de res-
puesta clínica satisfactoria, se intro-
dujo alemtuzumab en octubre de 
2011, sin que ello evitara la aparición 
de dos brotes en el siguiente trimes-
tre. En enero de 2012 se objetivó EDSS 
de 8,5 (tetraparesia, disartria escan-
dida, disociación de la mirada, incon-
tinencia esfinteriana y disfagia que re-
quirió gastrostomía endoscópica per-
cutánea) y lesiones radiológicas bihe-
misféricas y en la fosa posterior en di-
versos estadios. En agosto de 2012 se 
observó una disminución de la carga 
lesional en la neuroimagen, así como 
de la EDSS, que llegó a 2 (recupera-
ción de la deambulación y del control 
esfinteriano). Los datos analíticos apo-
yan el mantenimiento de la citotoxici-
dad farmacológica. Conclusiones. El 
alemtuzumab ha podido propiciar 
una significativa respuesta tardía, evi-
denciada a los diez meses, debido a 
su prolongado efecto citotóxico. Se-
gún algunos estudios, el alemtuzu-
mab reduce en torno al 70% la tasa 
anualizada de brotes y la EDSS en 
comparación con interferón β-1a. Se 
ha descrito también la posible dismi-
nución de la carga lesional. No hemos 
encontrado en la bibliografía revisada 
una recuperación clinicorradiológica 
tan sorprendente, por lo que el caso 
pretende alentar la búsqueda de res-
puestas terapéuticas cada vez más 
ambiciosas.

P28.

Síndrome hemolítico  
urémico en un paciente  
con esclerosis múltiple  
tratado con interferón β
G. Vicente Peracho, P. Urbaneja Romero, 
L. García Trujillo, V. Reyes Garrido,  
M. Guerrero Fernández, A. Torres  
de Rueda, O. Fernández Fernández 

Hospital Regional Universitario Carlos Haya. 
Málaga.

Objetivo. Comunicar un caso excep-
cional de síndrome hemolítico urémi-
co (SHU) por interferón beta (IFN β). 
Caso clínico. Mujer de 38 años con es-
clerosis múltiple (EM). Primer brote 
en 1988, forma remitente recurrente 
con diagnóstico en 1999. Inició trata-
miento en el año 2000 con IFN β. En 
diciembre de 2011, de forma aguda, 
presentó dolor abdominal, náuseas, 
vómitos, deposiciones diarreicas, ba-
jo nivel de consciencia, sacudidas de 
los miembros y anasarca. Se diagnos-
ticó SHU esporádico (estudio genético 
negativo). Se trató con inmunoglobu-
linas, pulsos de corticoides y plasma-
féresis. Se suspendió el IFN β, que se 
cambió por acetato de glatiramero, 
sin incidencias. Presentó un brote pro-
bablemente medular en mayo de 
2011, tratado con metilprednisolona, 
sin secuelas. EDSS de 2,5. Ha estado 
en hemodiálisis y se realizó trasplante 
renal. Revisada la bibliografía, encon-
tramos nueve casos de pacientes con 
EM en tratamiento con IFN β que de-
sarrollaron microangiopatía trombó-
tica (SHU). Esta complicación figura 
en la ficha técnica del IFN β. El aceta-
to de glatiramero es un fármaco efi-
caz y seguro en insuficiencia renal y 
resulta una alternativa útil. Conclusio-
nes. En los pacientes en tratamiento con 
IFN β hay que tener un conocimiento 
profundo de las complicaciones y rea-
lizar una vigilancia estrecha. Esto per-
mite el diagnóstico precoz y la inte-
rrupción inmediata del fármaco en ca-
so de complicaciones muy infrecuentes.

P29.

Elecrorretinografía multifocal 
en la neuropatía óptica 
desmielinizante

R. Piñar Morales, J. Pelegrina Molina, 
F. Barrero Hernández

Hospital Universitario San Cecilio. Granada.

Introducción. La neuropatía óptica es 
una alteración del nervio óptico de 
etiología muy variada. Los síntomas 
asociados son disminución de la agu-
deza visual, déficit campimétrico y al-
teración de la visión cromática. Entre 
las técnicas disponibles para valorar 
la vía visual está el electrorretinogra-
ma multifocal (ERGm), que registra 
la actividad eléctrica de la retina ex-
terna. Aplicamos esta técnica a tres 
pacientes con neuropatía óptica des-
mielinizante. Caso clínico. Caso 1: mu-
jer de 22 años, diagnosticada de es-
clerosis múltiple remitente recurren-
te. En dos años presentó dos episo-
dios de neuritis óptica retrobulbar, 
con una agudeza visual, seis meses 
tras el último episodio, de 1 en el ojo 
derecho y 0,8 en el izquierdo. Caso 2: 
mujer de 43 años con dos episodios 
previos de neuritis óptica retrobulbar 
izquierda. Estudio complementario 
normal. Potenciales evocados con 
neuropatía óptica desmielinizante iz-
quierda y pérdida axonal asociada. 
Agudeza visual de 0,8 en el ojo iz-
quierdo. Caso 3: varón de 40 años 
con un episodio de neuritis óptica re-
trobulbar izquierda un año antes. Es-
tudio complementario normal. Poten-
ciales evocados con neuropatía óptica 
izquierda leve desmielinizante. Agu-
deza visual de 1 en ambos ojos. En to-
dos los casos se realizó ERGm, que 
mostró valores de densidad eléctrica 
en el ojo con neuropatía óptica infe-
riores a valores de normalidad en con-
troles sanos y a los obtenidos en el ojo 
contralateral. Conclusiones. El ERGm 
es una técnica que registra actividad 
eléctrica de conos y células bipolares 
en distintos puntos de la retina. Esta 
técnica se ha considerado de interés 
para valorar retinopatías fundamen-
talmente. En nuestro caso, en ausen-
cia de retinopatía, la alteración en el 
registro del ERGm podría deberse a 
degeneración retrógrada en capas más 
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externas de la retina por afectación 
del nervio óptico y servir como indica-
dor de atrofia óptica o cambios fun-
cionales retinianos tras un episodio 
de neuritis óptica.

P30.

Dolicoectasia basilar trombosada

M. Usero Ruiz, F.J. de la Torre Laviana, 
E. Zapata Arriaza, J.M. Oropesa Ruiz,  
E. Monge Sánchez, M.D. Jiménez 
Hernández

Hospital Universitario Virgen del Rocío. 
Sevilla.

Caso clínico. Mujer de 69 años, con 
diagnóstico de dolicoectasia basilar 
en 2008 tras un ataque isquémico 
transitorio. Ingresó en nuestro hospi-
tal porque comenzaba de forma súbi-
ta con incapacidad para el habla y la 
movilidad de los miembros derechos. 
En las primeras horas desde la apari-
ción de los síntomas la paciente pre-
sentó un empeoramiento de la clíni-
ca, con deterioro del nivel de concien-
cia y tetraparesia. Se repitieron prue-
bas de imagen, donde se objetivó la 
dolicoestasia basilar ya descrita, con 
hiperdensidad intraluminal compati-
ble con trombo endoluminal, e hipo-
densidad en ambos pedúnculos cere-
brales, con lo que el juicio clínico fue 
de dolicoectasia basilar trombosada. 
Se desestimó una actuación interven-
cionista por dificultades técnicas y la 
paciente se sometió a anticoagula-
ción con heparina intravenosa. Al día 
siguiente, la paciente se encontraba 
en situación de cautiverio, sufrió pa-
rada cardiorrespiratoria y fue exitus a 
las 24 horas del inicio de la anticoa-
gulación. Conclusiones. La dolicoecta-
sia fue el nombre propuesto para de-
nominar a las arterias intracraneales 
distendidas, elongadas y tortuosas. 

Estudios recientes ponen de manifies-
to que la etiología es un adelgaza-
miento de la pared de las arterias de-
bido a arterioesclerosis extensa que 
afecta a la media en lugar de la ínti-
ma. Las complicaciones más frecuen-
tes resultan del efecto compresivo so-
bre pares craneales, ictus o ataque is-
quémico transitorio por tromboem-
bolismo o trombosis de arterias per-
forantes y, más raramente en estos 
casos, hemorragia subaracnoidea por 
rotura. El tratamiento quirúrgico su-
pone una gran dificultad técnica, por 
lo que se realiza en ocasiones muy se-
leccionadas. Si existen complicacio-
nes como trombosis, el tratamiento 
consiste en anticoagular con hepari-
na intravenosa.

P31.

Dos casos de encefalitis  
por anticuerpos anti-NMDA

J. Molina Seguin, F. Damas Hermoso, 
G. Navarro Mascarell

Hospital Universitario Virgen Macarena. 
Sevilla.

Introducción. La encefalitis por anti-
cuerpos anti-NMDA es una patología 
de reacción inmunológica de tipo an-
tígeno-anticuerpo contra la subuni-
dad NR1 del receptor NMDA. Casos clí-
nicos. Presentamos a dos jóvenes ado-
lescentes que comenzaron con tras-
tornos del comportamiento, seguidos 
de alteraciones del lenguaje, llegan-
do a presentar crisis epilépticas, por lo 
que se requirió un ingreso hospitala-
rio y en cuidados intensivos. Ante la 
sospecha de una encefalitis por anti-
cuerpos anti-NMDA, se realizaron prue-
bas complementarias que confirma-
ron el diagnóstico y descartaron la 
presencia de teratoma ovárico. Como 
medida terapéutica se administraron 

cuatro ciclos de rituximab, consiguien-
do una buena evolución clínica en 
ambos casos. Conclusiones. Esta en-
cefalitis presenta una incidencia que 
se desconoce con exactitud, pero últi-
mamente se están describiendo múl-
tiples casos. La clínica consiste en al-
teraciones psiquiátricas, alteraciones 
del lenguaje, fluctuaciones del nivel 
de consciencia y crisis epilépticas, pu-
diendo desencadenar un estado epi-
léptico. En la actualidad, no existe 
ninguna prueba complementaria que 
presente una lesión específica para 
esta patología, incluso las bandas oli-
goclonales del líquido cefalorraquí-
deo pueden ser normales al inicio, co-
mo en nuestros casos. Únicamente se 
confirma con la presencia de anticuer-
pos anti-NMDA en el líquido cefalorra-
quídeo. Es necesario descartar la exis-
tencia de procesos neoplásicos aso-
ciados, ya que se ha visto una impor-
tante relación de esta entidad con los 
teratomas ováricos, detectándose has-
ta en un 40-50% de las mujeres jóve-
nes. En las pacientes con teratoma 
ovárico, se realizaría una exéresis de 
dicha neoplasia porque se ha obser-
vado mejoría clínica a corto o largo 
plazo. Para las demás pacientes, exis-
ten diferentes medidas como corticoi-
des, inmunoglobulinas, plasmaféresis, 
rituximab y ciclofosfamida.

P32.

Romboencefalitis y 
primoinfección por  
virus herpes simple 1

R. Pérez Esteban, A.M. Marín Cabañas

Hospital Nuestra Señora de Valme. Sevilla.

Introducción. La causa mas común de 
encefalitis infecciosa en Estados Uni-
dos es el virus herpes simple 1 (VHS-1), 
suponiendo el 10% de todas, con una 

frecuencia anual de un caso por cada 
250.000 habitantes. Afecta a todos 
los grupos de edad. Alcanza el siste-
ma nervioso central vía centrípeta a 
través del I o V par craneal, en el con-
texto de viremia o tras reactivación, 
produciendo lesión por activación de 
mecanismos inflamatorios mediados 
por LT. La clínica es variada: altera-
ción del estado mental, afectación de 
pares craneales, fiebre, síndrome de 
Guillain-Barré... Caso clínico. Varón 
de 22 años, sin alergias medicamen-
tosas, hábitos tóxicos ni antecedentes 
personales de interés, que presenta, 
tras siete días de un cuadro de viriasis 
y úlceras orales, afectación simétrica 
y rápidamente progresiva de los pa-
res craneales V, VI, VII, IX y XI, hipoto-
nía cerebelosa, hipoventilación y bajo 
nivel de conciencia. Tras realizar pun-
ción lumbar se inicia tratamiento con 
aciclovir en dosis plenas y metilpred-
nisolona por sospecha de romboen-
cefalitis infecciosa por VHS, confir-
mándose diagnóstico de primoinfec-
ción por VHS-1 tras serología en suero 
y positividad de la reacción en cadena 
de la polimerasa (PCR) en líquido ce-
falorraquídeo y exudado faríngeo. Se 
realiza RM, que muestra una imagen 
de características inflamatorias, simé-
trica en la región posterior de la pro-
tuberancia, pedúnculos cerebelosos y 
bulbo. Se completa tratamiento du-
rante 20 días, persistiendo disfagia al 
alta. Conclusiones. Es indispensable el 
diagnóstico certero mediante PCR (cri-
terio de referencia), análisis de líqui-
do cefalorraquídeo, serología y prue-
ba de imagen (RM), ya que se ha de-
mostrado que el tratamiento precoz 
con aciclovir en dosis de 10 mg/kg/8 h, 
en todos los casos con PCR positiva a 
pesar de baja probabilidad clínica y 
PCR negativa con elevada probabili-
dad, disminuye la morbimortalidad de 
un 70% al 30%.


