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El glioblastoma multiforme, hoy
C. Belda Iniesta

Unidad de Neurooncologia, Oncologia
Tordcica y del drea ORL. CIOCC.

Grupo Hospitales de Madrid. Centro de
Investigacion Avanzada en NanoMedicina.
IMDEA-Nanociencias.

El glioblastoma multiforme es el mds
frecuente de todos los tumores ma-
lignos primarios del sistema nervioso
central del adulto. El tratamiento se
ha fundamentado cldsicamente en la
combinacién de la maxima cirugia
neurolégicamente posible, la radio-
terapia y la quimioterapia con alqui-
lantes. Recientemente, la agrupacion
en grupos de expresion, la identifica-
cién de mutaciones en IDH1y 2,y la
descripcion de células iniciadoras de
gliomas han permitido afrontar esta
patologia con una perspectiva dife-
rente. Asi, los datos mas recientes en
los que se incorpora bevacizumab al
esquema terapéutico han duplicado
la mediana de supervivencia libre de
progresién con una mejoria especta-
cular en calidad de vida. Por otro la-
do, los ensayos clinicos con farmacos
dirigidos frente a c-Met o frente a va-
riantes de EGFR estan comunicando
resultados preliminares verdadera-
mente prometedores. Sin embargo,
el dafio cerebral asociado al propio
desarrollo de la enfermedad o a los
tratamientos mds agresivos todavia
es una asignatura por resolver.

2.

Resultados de la estimulacion
cerebral profunda en la
enfermedad de Parkinson

K. Berganzo, E. Lezcano, J.C. Gdmez
Esteban, B. Tijero, G. Bilbao, J.J. Zarranz

Hospital Universitario de Cruces.
Baracaldo, Vizcaya.

Introduccion. No se conocen exacta-
mente los efectos a largo plazo de la
estimulacién cerebral profunda en el
nucleo subtaldmico en la enfermedad
de Parkinson. Se presenta un estudio
prospectivo en una cohorte a los cin-
co afios de la cirugia. Pacientes y mé-
todos. Se han incluido un total de 52
pacientes (1999-2007), 31 hombres
(50,6%) y 21 mujeres (40,4%), con
una edad media de 60,67 + 7,14 aios
y una duracién de la enfermedad de
12,38 + 4,69 ahos. Se han realizado
tres visitas: previa a la cirugia (visita
0), al afio (visita 12) y a los cinco afios
(visita 60). Se recogieron ademds los
siguientes datos o variables: diarios de
pacientes, escalas UPDRS IV, PDQ-39,
H&Y, S&E, MMSE y mortalidad. Re-
sultados. Tras la cirugia se produjo un
descenso del 19,50% de la medica-
cién dopaminérgica (158,23 mg) has-
ta los cinco afios. La escala UPDRS | a
los cinco afios pasé de 3,08 + 2,62 a
3,54 + 2,67; la escala UPDRS Il, de
19,29 + 6,56 a 14,92 + 9,95 (p <
0,01); la escala UPRS Il off, de 40,88
+10,31a 31,95 + 11,96 (p < 0,01); la
escala UPDRS-IV, de 8,52 + 3,88 a
4,72 + 2,84, y la escala PDQ-39, de
64,43 + 21,43 a 61,34 + 27,59. Los
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valores a los cinco afios en situacién
off de H&Y eran 3,51 + 1,04, y de
S&E, de 62,70 + 19,95. En el primer
afho, la mayoria de estas variables
presentaron una mejoria significativa.
La calidad de vida se acercé a valores
prequirdrgicos (PDQ-39SI de 41,45 +
13,83 239,17 +17,48) y el dominio de
la comunicacién empeoré un 37,5%.
Conclusiones. La eficacia de la cirugia
en la enfermedad de Parkinson se ve
amortiguada a los cinco afios de evo-
lucién con pérdida del beneficio en la
mejoria de la calidad de vida, pero
conserva el beneficio en situacion off,
discinesias y reduccion de medicacion.
Algunos dominios de la calidad de vi-
da empeoran de forma significativa,
como la comunicacion.

3.

Estimulacion cerebral profunda
en distonias. Experiencia

en el Hospital de Cruces

E. Lezcano, J.C. Gémez Esteban, B. Tijero,

G. Bilbao, K. Berganzo, I. Lambarri,
0. Rodriguez, R. Villoria, J.J. Zarranz

Servicio de Neurologia. Hospital
Universitario de Cruces. Baracaldo, Vizcaya.

Introduccion. La estimulacién cere-
bral profunda del nucleo palido inter-
no es un procedimiento reconocido
en el tratamiento de la distonia gene-
ralizada y segmentaria idiopatica in-
capacitante. En las formas tardias
también aporta un beneficio significa-
tivo. Los resultados son menos prede-
cibles en otras distonias secundarias.
Pacientes y métodos. En el periodo

2001-2012 se han operado en nues-
tro centro 13 distonias: siete distonias
generalizadas primarias (un caso de
DYT 1 positivo), una distonia cervical,
tres distonias secundarias y dos disto-
nias tardias, con un seguimiento de
12-84 meses (video y escala de Burke-
Fahn-Marsden). El implante en el ni-
cleo palido interno ha sido bilateral
en nueve casos. Resultados. Se ha ob-
servado beneficio con significacién es-
tadistica al afio (58% y 65% en grave-
dad y discapacidad, respectivamente)
y mantenido en el tiempo en todas
las formas primarias y en los dos ca-
sos tardios. Los casos secundarios no
han obtenido beneficio, salvo el caso
del temblor disténico unilateral. Con-
clusion. La estimulacién cerebral pro-
funda del nucleo palido interno es un
tratamiento efectivo y con beneficio
mantenido en el tiempo en los casos
de distonia primaria y tardia.

4,

Ataxias congénitas: ¢a qué edad
se puede realizar un diagnéstico
definitivo? Presentacion de un
caso atipico

M. Garcia de las Cuevas?®, M. O’Callaghan®,
P.R. Sousa®, B. Pardifias®, I. Rodriguez Diaz®,
A. Aracil®, M. Rebollo Polo®, M. Pineda®

®Hospital Universitario de Basurto. Bilbao,
Vizcaya. "Hospital Sant Joan de Déu.
Barcelona. “Hospital de Dofia Estefania.
Lishoa, Portugal. ¢Hospital Clinico
Universitario Lozano Blesa. Zaragoza.

Introduccion. La presencia de una ata-
xia congénita obliga a un exhaustivo
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estudio del paciente con una correcta
anamnesis y exploracion fisica, requi-
riendo seguimiento y evolucién para
llegar al diagndstico definitivo. Obje-
tivo. Presentar un caso atipico de ataxia
congénita en relacién con un caso de
NBIA (neurodegeneraciéon con acu-
mulacion cerebral de hierro) de evo-
lucién atipica. Caso clinico. Mujer de
12 afios, sin antecedentes familiares
de interés. Ataxia desde el inicio de la
deambulacién y retraso del desarrollo
psicomotor con déficit cognitivo mo-
derado. Con 8 afios empeord la ataxia,
y alos 11inicié deterioro cognitivo. Ac-
tualmente sin deambulacién auténo-
ma y presenta incontinencia urinaria,
disfagia y labilidad emocional. Sin epi-
lepsia. Exploracién actual: clinica fluc-
tuante, mirada ausente, bradipsiquia
y disartria moderada. Espasticidad,
reflejo cutaneoplantar extensor bila-
teral. Temblor fino, deambulacién con
apoyos y distonia en torsién de la ex-
tremidad superior derecha. Estudio
de ataxias autosémico recesivas, me-
tabdlicas negativo. MLPA por discapa-
cidad intelectual negativo. EEG en sue-
fio con paroxismos izquierdos. RM con
7 afios, normal; con 8 afios, atrofia
cortical de los hemisferios cerebelo-
sos, y con 12 afios, atrofia cerebelosa
global y depésito de sustancias para-
magnéticas en el globo pdlido y sus-
tancia negra bilateral sin patrén en
ojo de tigre. Conclusiones. La NBIA se
caracteriza por un cuadro progresivo
piramidoextrapiramidal, deterioro cog-
nitivo y depdsito excesivo de hierro en
el cerebro, especialmente en los gan-
glios basales (globo pdlido). Puede
presentar fenotipo, edad de comien-
70y evolucion variables, por lo que en
un cuadro clinico aparentemente es-
table pero que con los afios comienza
a progresar, la NBIA es un diagndstico
a considerar. En nuestro caso, tras ini-
cio de la ataxia a los pocos meses de
vida, las imagenes se objetivaron afios
después coincidiendo con el deterioro
clinico.
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5.

Neuralgia amiotréfica:
a propdsito de un caso y revision
L.M. Calvo Pérez, M. Gémez Eguilaz,

J. Juega Marifio, C. Campos Lopez,
M.E. Marzo Sola

Servicio de Neurologia. Hospital San Pedro.
Logrofio.

Caso clinico. Mujer de 14 afios, que
acudid a urgencias con dolor cervical
y de brazo, debilidad en la extremi-
dad superior derecha y posterior afec-
tacion de las extremidades superior e
inferior izquierdas. Tras 24 horas de
ingreso: disnea e insuficiencia respira-
toria aguda. Con sospecha de parali-
sis frénica bilateral, se confirmé con
escopia. Ingresé en la UMI con intu-
bacién orotraqueal. Los resultados de
laboratorio (hormonas tiroideas, au-
toinmunidad, antigangliésidos, porfi-
rinas, anticuerpos onconeuronales,
serologias y liquido cefalorraquideo) y
las pruebas de imagen (TAC y RM ce-
rebrales y RM cervical) fueron norma-
les. El estudio neurofisioldgico al in-
greso no presentaba alteraciones sig-
nificativas; repetido a los 15 dias y al
mes del ingreso, objetivé neuropatia
axonal de ambos troncos superiores
del plexo braquial, abundante dener-
vacion activa en dichos territorios,
mayor afectacién del lado derecho y
leves signos de denervacién en el te-
rritorio superior del plexo lumbosacro
izquierdo. Se llegé al diagndstico de
neuralgia amiotrdfica de caracter gra-
ve. Recibié tratamiento con dos tan-
das de inmunoglobulinas intraveno-
sas y megadosis de metilprednisolo-
na, con buena evolucién. Conclusio-
nes. La neuralgia amiotréfica es una
neuropatia periférica, que afecta prin-
cipalmente al tronco superior del
plexo braquial. Incidencia: 1,64 ca-
$0s/100.000 habitantes. La etiologia
se desconoce, pero se cree que estan
implicados mecanismos inmunitarios.
Posibles factores precipitantes: infec-
cién, traumatismos, cirugia reciente,
vacunaciones y procesos autoimnunes.
Se caracteriza por la aparicién aguda
de dolor muy intenso en el hombro,
irradiado a la extremidad, sequido en
dias-semanas de debilidad y amiotro-
fia de la musculatura del hombro afec-

to. En raras ocasiones puede afectar a
otros nervios: frénico, pares cranea-
les, plexo lumbosacro, o tener afecta-
cién de forma bilateral. El diagndstico
es fundamentalmente clinico, apoya-
do por el estudio electrofisioldgico y
la RM. El tratamiento se basa en con-
trol del dolor y rehabilitacién. En fase
aguda, la prednisona oral parece ser
Gtil. Hay algun estudio sobre el uso de
inmunoglobulinas intravenosas junto
con bolos de metilprednisolona, con
buenos resultados, aunque su efica-
cia estd todavia por establecer.

6.

Raquitismo hipofosfatémico
y sindrome de Leigh: cuando
los sintomas no se explican
por una sola enfermedad

M. Lépez Garcia, L. Borja Andueza,

C. Calvo Monge, M. Imaz Murguiondo,
I. Marti Carrera

Seccién de Neuropediatria. Servicio de
Pediatria. Hospital Universitario Donostia.
San Sebastian.

Introduccion. El sindrome de Leigh es
un trastorno mitocondrial (defectos
en la cadena respiratoria) de inicio
temprano, definido por afectacion bi-
lateral y simétrica en el troncoencéfa-
lo'y los ganglios basales y caracteriza-
do por retraso psicomotor, anomalias
respiratorias y de la musculatura ocu-
lar. El raquitismo hipofosfatémico fa-
miliar ligado a X cursa con retraso
ponderoestatural y anomalias esque-
|éticas debidas a una deficiente reab-
sorcién renal de fosfato. Ambas enfer-
medades son de etiologia genética,
poco frecuentes y no guardan rela-
cién entre ellas. Caso clinico. Lactante
de 19 meses, con retraso ponderoes-
tatural y psicomotor. Asociaba ptosis
de dos semanas de evolucién e hipo-
tonia desde el nacimiento. Los hallaz-
gos clinicos, analiticos y radioldgicos
planteaban como diagndsticos dife-
renciales un raquitismo (retraso pon-
deroestatural, fosfato bajo, radiogra-
fia compatible) y un trastorno meta-
bélico/mitocondrial (retraso psico-
motor, hiperlactacidemia). Presentaba
anomalias 6seas y analiticas compati-
bles con raquitismo hipofosfatémico,
confirmado con estudio genético —mu-

tacién en el gen PHEX (Xp22.1)-. La
RM era sugestiva de trastorno caren-
cial y la coincidencia de empeora-
miento clinico con niveles bajos de
fosfato, asi como la mejoria tras el
tratamiento con suplementos, conlle-
varon la suspension de una biopsia
muscular programada por la sospe-
cha de enfermedad mitocondrial. Tras
dos afios de estabilidad, ingresé con
un cuadro de pérdida de fuerza en el
contexto de una hipofosforemia que
no mejoraba a pesar de la normaliza-
cion de niveles, con afectacion multi-
sistémica progresiva. La RM mostraba
lesiones compatibles con trastorno
mitocondrial y la genética en ADN de
musculo, mutacién G13513A, confir-
moé el diagnéstico de sindrome de
Leigh. Conclusion. El paradigma de
que todos los sintomas han de ser ex-
plicados por una sola enfermedad es
una buena forma de aproximacién
ante un paciente. Sin embargo, des-
preciar la clinica que no encaja en la
hipétesis diagndstica no constituye una
estrategia vdlida. Un paso siguiente
del conocimiento es saber destacar
los datos atipicos en cada caso, ya
que esto permitird orientar mejor a
los pacientes.

7.

Cefalea ‘en trueno’: un caso de
sindrome de vasoconstriccion
cerebral reversible

I. Azkune Calle, J.L. Sdnchez Menoyo,

A. Rodriguez Sainz, I. Kortazar
Zubizarreta, J.C. Garcia-Moncé

Servicio de Neurologia. Hospital de
Galdakao-Usansolo. Galdakao, Vizcaya.

Objetivo. Describir una paciente con
cefalea ‘en trueno’ y vasoconstriccion
cerebral reversible. Caso clinico. Mu-
jer de 41 afos con hipercolesterole-
mia leve, sin tratamiento médico ac-
tual, que presentaba cefalea crénica
de tipo tensional. Consulté por dos
episodios de cefalea brusca e intensa
en menos de 24 horas. El primero se
desencadend mientras mantenia rela-
ciones sexuales y el segundo la des-
pertd al dia siguiente. Se manifestd
como una cefalea ‘en trueno’ de mi-
nutos de duracién, que se inicid en la
regién occipital derecha y se extendié
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en segundos a toda la cabeza. La ex-
ploracién fisica general y neuroldgica
fue normal, al igual que una analitica
sanguinea completa. Una puncién
lumbar mostré una presién de salida
normal y un liquido cefalorraquideo
sin hallazgos relevantes. La RM cra-
neal no reveld alteraciones, mientras
que en la angiorresonancia intracra-
neal se observaron varias estenosis
segmentarias en la circulacién poste-
rior. Se instaurd tratamiento con ni-
modipino oral y la paciente no volvié a
padecer nuevos episodios. En la an-
giorresonancia de control realizada un
mes después las lesiones habian re-
vertido, por lo que el cuadro se inter-
pretd como un sindrome de vasocons-
triccion cerebral reversible. Conclusio-
nes. El sindrome de vasoconstriccién
cerebral reversible se caracteriza por
cefalea intensa, con o sin déficit neu-
roldgico focal y crisis, y evidencia de
vasoconstriccion arterial cerebral que
se resuelve en tres meses. Es un diag-
néstico a considerar ante episodios de
cefalea ‘en trueno’ recurrentes.

8.

Leucodistrofia y mioclonia
del velo palatino
M. Tainta, N. Gonzalo Yubero,

P. de la Riva, M. Arruti, A. Bergareche,
M. Urtasun, J.F. Marti Massé

Servicio de Neurologia. Hospital
Universitario Donostia. San Sebastian.

Introduccién. Las leucodistrofias son
enfermedades genéticas poco frecuen-
tes debidas a defectos en el metabo-
lismo de mielina que provocan la des-
truccién progresiva de la sustancia
blanca del sistema nervioso central. La
enfermedad de Alexander se incluye
dentro de las leucodistrofias y esta
producida por la mutacién del gen de
la proteina gliofibrilar acida (GFAP). Es
extremadamente rara, normalmente
de aparicién en la infancia y que pro-
gresa hasta la muerte en la mayor
parte de los casos. Desde su primera
descripcién en 1949, se han comuni-
cado alrededor de 550 casos, siendo
el 1,6% de todas las leucodistrofias en
algunas series. Presentamos el caso
de una paciente con enfermedad de
Alexander de inicio juvenil y evolucién

lentamente progresiva hasta la edad
adulta; fue un hallazgo en la explora-
cién lo que orientd el diagndstico. Ca-
so clinico. Mujer de 30 afios, que in-
greso en la Unidad de Cuidados Inten-
sivos por neumonia aspirativa desde
donde se consulté por la observacién
de una mioclonia velopalatina. La RM
craneal mostrd una alteracién difusa
de la sustancia blanca subcortical peri-
ventricular y del cerebelo, compatible
con el diagnéstico de leucodistrofia. El
posterior estudio de la mutacién de
GFAP confirmd el diagndstico. Conclu-
sion. Mientras que la forma infantil
afecta generalmente al cerebro, en la
forma juvenil y adulta se encuentran
signos prominentes de afectacién tron-
coencéfalica. La presencia de sintomas
bulbares (en mas del 80% de los pa-
cientes mayores de 12 afios) y mioclo-
nia velopalatina (en alrededor del
35%), asociada a una alteracién de la
sustancia blanca compatible con leu-
codistrofia, orienta al diagndstico de
enfermedad de Alexander.

9.

Tomografia de coherencia
Optica para los neurélogos

J.M. Losada

Servicio de Neurologia. Hospital
Universitario de Cruces. Baracaldo, Vizcaya.

La tomografia de coherencia éptica
(OCT) es una técnica de imagen no in-
vasiva que permite la visualizacién in
vivo de tejidos dpticamente accesibles
como la retina. El funcionamiento de
la OCT se basa en el principio éptico
de la interferometria. Es similar a la
ecografia, salvo que utiliza luz infra-
rroja en lugar de ultrasonidos. Los
principales programas de analisis de
utilidad en neurologia son los que es-
tudian el grosor de la capa de fibras
nerviosas de la retina (CFNR) peripa-
pilary el grosor de la capa de células
ganglionares de la macula. La medi-
cién realizada en el paciente se com-
para con los valores normales segtn
edad y sexo. Se representa grdfica-
mente con un cédigo de colores que
indica el grosor obtenido en cada zo-
na del estudio (verde: normal; amari-
llo y rojo: atrofia; blanco: edema). La
OCT se ha establecido como una he-
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rramienta fundamental en neuroof-
talmologia. Facilita el diagndstico di-
ferencial y el seguimiento de las neu-
ropatias épticas. En la neuropatia ép-
tica isquémica anterior se observara
inicialmente un engrosamiento de la
CFNR, que evolucionara en semanas
hacia una atrofia sectorial. En el papi-
ledema, la OCT de la CFNR permitira
hacer un seguimiento fiable del gra-
do de edema, a la vez que la OCT de
la capa de células ganglionares infor-
mara de la repercusion funcional. En
las lesiones compresivas de la via 6p-
tica, la OCT ayudara a establecer un
prondstico prequirdrgico. En la escle-
rosis multiple se utiliza la OCT de CFNR
como expresion del dafio axonal. Se
intenta desarrollar la OCT como un
biomarcador pronéstico y como me-
dio para identificar pacientes con alto
riesgo de conversion a esclerosis mul-
tiple. En las enfermedades neurode-
generativas, la OCT se presenta como
una herramienta prometedora para
el diagnéstico y el seguimiento evolu-
tivo de los pacientes.

10.

Indicaciones de plasmaféresis
en el paciente neuroldgico.
Experiencia en el Hospital
Donostia (2009-2013)

P. de laRiva, J. Molina, M. Arruti,

N. Gonzalo, M. Tainta, F. Gonzélez,
A. Bergareche, M. Urtasun

Servicio de Neurologia. Hospital
Universitario Donostia. San Sebastian.

Introduccion. La plasmaféresis se uti-
liza en el tratamiento de diversas en-
fermedades neuroldgicas. En los dlti-
mos afios se ha observado un incre-
mento en el uso de esta técnica en el
Servicio de Neurologia del Hospital
Donostia. Objetivo. Analizar las indi-
caciones de los tratamientos realiza-
dos y revisar la evidencia existente pa-
ra el uso de plasmaféresis en estas in-
dicaciones. Pacientes y métodos. Se
ha realizado una revision retrospecti-
va de todas las plasmaféresis indica-
das en el Hospital Donostia por parte
del Servicio de Neurologia desde ene-
ro de 2009 hasta febrero de 2013, se
han revisado las indicaciones de estos
tratamientos y se han comparado con

las recomendaciones realizadas por la
Asociacién Americana de Aféresis y la
Academia Americana de Neurologia
en sus Ultimas publicaciones. Resulta-
dos. En total, se realizaron 13 trata-
mientos en 12 pacientes. Las indica-
ciones fueron: polineuropatia asocia-
da ainmunoglobulina G (n = 1), mias-
tenia grave (n = 1), brote de esclerosis
mdltiple (n = 2), mielitis transversa
(n = 4), romboencefalomielitis idio-
patica (n = 1), leucoencefalopatia mul-
tifocal progresiva asociada a natalizu-
mab (n = 2), y sindrome piramidal,
cerebeloso y de segunda motoneu-
rona asociado a enfermedad celiaca
(n=1). Los seis pacientes cuya indica-
cién no aparece en las recomendacio-
nes propuestas por las guias actuales
sufrian un proceso neuroldgico grave
de etiologia desconocida con mala
evolucién y sin respuesta a los trata-
mientos intentados en los que se sos-
peché una etiologia inmunoldgica.
Conclusién. Las indicaciones de plas-
maféresis con eficacia mejor estable-
cida y mas recomendadas son las po-
lineuropatias inflamatorias agudas,
crénicas y asociadas a inmunoglobuli-
nas Ay G, la miastenia moderada-gra-
ve y los brotes de esclerosis mdltiple.
Hasta la fecha no existe evidencia en
la bibliografia para apoyar su uso en
pacientes con cuadros neuroldgicos
graves en los que se sospeche una
etiologia inmunoldgica pero que no
tengan un diagndstico establecido en el
momento de realizar el tratamiento.

11.

Neuroborreliosis:
descripcion de una serie
M. Gémez Eguilaz, L.M. Calvo Pérez,

J. Juega Marifio, M.A. Lépez Pérez,
J.A. Oteo

Servicio de Neurologia. Hospital San Pedro.
Logrofio.

Introduccion. La enfermedad de Lyme
es un trastorno multisistémico provo-
cado por Borrelia burgdorferi. Se da ti-
picamente en areas endémicas de
nuestro pais, como La Rioja, Navarra,
Pais Vasco o Asturias. Se transmite a
través de la garrapata Ixodes, provo-
cando inicialmente un eritema, cono-
cido como eritema migrans, que a ve-
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ces puede pasar desapercibido y pos-
teriormente, si no se trata, puede dar
complicaciones en diferentes drga-
nos, entre ellos el sistema nervioso, que
se ve afectado hasta en un 10% de los
casos. Objetivo. Presentar la recopila-
cién de los casos de neuroborreliosis,
ocurridos en La Rioja en los ultimos
cinco afios. Pacientes y métodos. Se
revisan las principales caracteristicas
epidemioldgicas y clinicas. Se recogen
siete casos, cuatro de ellos hombres
de unos 60 afios aproximadamente.
Resultados y conclusiones. La mayo-
ria no recordaban la picadura ni el eri-
tema migrans previo. Las manifesta-
ciones neuroldgicas, ademds del do-
lor neuropdtico en cinco de ellos, fue-
ron meningoencefalitis, radiculopatia
del plexo superior e inferior, paralisis
facial bilateral, mielitis, neuritis del
VIIl par y ataxia junto con oftalmopa-
resia. El diagnéstico se realizé por los
criterios tipicos de clinica compatible,
leucorraquia y sintesis intratecal de
anticuerpos. Todos tuvieron buena
respuesta al tratamiento antibidtico
con cualquiera de los dos regimenes.

12.

Estudio retrospectivo de casos
de sindrome de encefalopatia
posterior reversible recogidos
de 2005-2012 en el Hospital
Universitario de Basurto:
descripcion etioldgica y
evolucion clinicorradioldgica

L. de Frutos Iglesias, S. Kapetanovic
Garcia, C. Llarena Gonzalez,
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Pacientes y métodos. Se recogen sie-
te casos de sindrome de encefalopa-
tia posterior reversible, con cuadro
clinico y radiolégico compatible, en
los que se excluyeron otras causas
vasculares, inflamatorias, infecciosas
o epilépticas. Los sintomas clinicos
mas frecuentes fueron cefalea, tras-
torno visual y crisis convulsivas. Sin
embargo, mas del 50% de los pacien-
tes presentaron alteracién del nivel
de consciencia, sintomas focales defi-
citarios y piramidalismo. Dentro de
las etiologias, se recogen crisis de hi-
pertensién arterial, descompensacion
renal, patologia obstétrica, trastornos
autoinmunes, toxicidad por inmuno-
supresores y quimioterapia. Resulta-
dos. La RM resulté la técnica de refe-
rencia para el diagnéstico. Seis pa-
cientes (86%) presentaron afectacion
de la sustancia blanca parietooccipital
bilateral, compatible con edema va-
sogénico. La mayoria presentaban
también areas de afectacién cortical
asociada. Tres asociaban afectacion de
troncoencéfalo o frontal, y otros tres,
lesiones hemorragicas intraparenqui-
matosas o subaracnoideas. En la evo-
lucién posterior, tres pacientes pre-
sentaron secuelas clinicas y radioldgi-
cas. Un caso fue recidivante. Conclu-
siones. El sindrome de encefalopatia
posterior reversible presenta un espec-

tro clinicorradioldgico bastante defini-
do y facilmente reconocible. Sin em-
bargo, recogemos una amplia varia-
bilidad clinica que abarca desde el co-
ma a sintomas focales. Radioldgica-
mente, la afectacién se extiende al
cortex, estructuras anteriores o infra-
tentoriales, y ademas pueden coexis-
tir lesiones isquémicas o hemorragicas
que no suelen ser reversibles ni clinica
ni radiolégicamente. Estas caracteristi-
cas lo convierten en un sindrome hete-
rogéneo mas alld de su denominacién.

13.

Rombencefalomielitis aguda
progresiva en una paciente
inmunosuprimida con rituximab
N. Gonzalo, M. Tainta, P. de la Riva,

M. Arruti, M.J. Vidal, M.C. Arratibel,
C. Caballero, F. Gonzélez
Servicios de Neurologia, Hematologia y

Anatomia Patolégica. Hospital Universitario
Donostia. San Sebastian.

Objetivo. Presentar el caso de una pa-
ciente con una rombencefalomielitis
en tratamiento con rituximab. Caso
clinico. Mujer de 54 aos, con antece-
dentes de linfoma no Hodgkin hacia
cuatro afios. Recibié quimioterapia y
autotrasplante de médula ésea, que
posteriormente se consolidd con ri-
tuximab trimestral hasta seis meses
antes del ingreso. Acudié a urgencias
por un cuadro subagudo de parapare-
sia y dificultad en la articulacion del
lenguaje. La RM craneomedular ini-
cial mostraba lesiones extensas bul-

bares y medulares. La paciente pro-
gresé con disfuncion bulbar (anartria,
afagia, trastorno ventilatorio central)
y tetraplejia flacida. El dia 42 de ingre-
so fallecié por infeccién pulmonar. El
estudio etiolégico no mostraba noxa
infecciosa ni autoinmune. El porcen-
taje de células CD20 en sangre perifé-
rica y liquido cefalorrquideo era del
0%. La paciente no respondid de for-
ma significativa al tratamiento con
corticoides, inmunoglobulinas y plas-
maféresis. El resultado de la necrop-
sia mostrd hallazgos de desmieliniza-
cién y leve reaccién inflamatoria en
piramides bulbares y cordones latera-
les de la médula. Conclusiones. El ca-
so clinico muestra una rombencefalo-
mielitis con una evolucién catastrofi-
ca en una paciente inmunodeprimi-
da, posiblemente por enterovirus, el
cual suele originar cuadros epidémi-
cos durante la edad pedidtrica en el
sudeste asidtico. La rombencefalitis por
enterovirus en el adulto era practica-
mente ausente hasta que hace unos
afios se comenzd a informar de casos
en pacientes tratados con rituximab.
El enterovirus infecta la motoneurona
del asta anterior y desde ahi asciende
de forma ortodrémica al sistema ner-
vioso central. En nuestro caso, los tres
estudios moleculares de RT-PCR reali-
zados fueron negativos, pero la ma-
yorfa de los estudios publicados mues-
tran que el diagnéstico molecular es
dificil al presentar una carga viral ba-
ja. Los casos publicados parecen res-
ponder a inmunoglobulinas, aunque
la evolucidn clinica suele ser fatal, so-
bre todo en adultos.
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