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Andlisis retrospectivo de
pacientes con crisis epilépticas
después de un ictus

I. Chmielewska, M. Massot-Cladera,
A. Moreno-Rojas, M.C. de la Bandera-
Sanchez, S. Tur-Campos, M.I. Barceld-
Artigues, C. Jiménez-Martinez,

A.B. Martinez-Garcia

Unidad de Epilepsia. Servicio de Neurologia.
Hospital Universitari Son Espases. Palma
de Mallorca.

Introduccion. La relacién entre el de-
sarrollo de crisis epilépticas y la enfer-
medad cerebrovascular estd bien es-
tablecida en la bibliografia, con una
incidencia de hasta un 11,5% segun
estudios poblacionales. Objetivo. Efec-
tuar un analisis retrospectivo observa-
cional como paso previo a la realiza-
cién de un estudio prospectivo que
permita precisar las caracteristicas cli-
nico-epidemioldgicas y la actitud tera-
péutica a seguir. Pacientes y méto-
dos. Entre enero de 2009 y diciembre
de 2010 se registraron un total de
378 pacientes (237 hombres y 141
muijeres) ingresados en la Unidad de
Ictus del Hospital Universitari Son Es-
pases, con una edad media de 65,39
+13,69 afios (rango: 18-92 afios), de
los cuales 44 tuvieron un ictus hemo-
rragico y 334 isquémico. Se excluyen
los pacientes con ataques isquémicos
transitorios y con hemorragias suba-
racnoideas. Se ha registrado el nime-
ro de pacientes que sufren crisis epi-
|épticas sintomaticas al ictus, tras ex-
cluir otras condiciones predisponen-
tes durante un periodo de seguimien-
to de dos afios, analizando el nimero
de ellos con crisis precoces (dentro de
las primeras dos semanas) y remotas,
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asi como variables tales como tipo de
crisis, registro EEG, tratamientos en-
sayados y recidivas. Resultados y con-
clusiones. Aunque nuestra muestra
es reducida, los datos obtenidos con-
cuerdan con los estudios disponibles.
Ademds, nos han permitido disefiar
un estudio prospectivo que ayude a
caracterizar mejor el perfil de la epi-
lepsia vascular.

2.

Neuromielitis dptica:
descripcion de una serie de casos

M. Ruiz-Lépez, R. Diaz-Navarro,

A. Mildn-Tomds, M.D. Moragues-Benito,
V. Nuiez-Gutiérrez, M.C. Calles-Herndndez,
B. Sureda-Ramis

Unidad de Enfermedades Desmielinizantes.
Servicio de Neurologia. Hospital Universitari
Son Espases. Palma de Mallorca.

Introduccion. La neuromielitis dptica
(NMO) es una enfermedad inflamato-
ria desmielinizante del sistema ner-
vioso central, caracterizada por la afec-
tacion preferente del nervio éptico y
la médula espinal, cuya patogénesis
se relaciona con la presencia de anti-
cuerpos antiacuaporina 4 (AQP4-ab).
Objetivo. Se presenta un estudio re-
trospectivo observacional de una se-
rie de seis casos diagnosticados de
NMO en nuestra unidad. Pacientes y
métodos. Se analizan las caracteristi-
cas clinicas, epidemioldgicas e inmu-
noldgicas, los resultados de liquido
cefalorraquideo y neuroimagen, y los
diferentes tratamientos empleados
en cada caso. Evaluamos el prondsti-
co y la respuesta al tratamiento valo-
rando la reduccién de la tasa de bro-
tes y la evolucién de la discapacidad,
segun la EDSS. Resultados. De los seis

pacientes, cinco fueron diagnostica-
dos de NMO de acuerdo con los crite-
rios diagndsticos actuales, y uno, de
neuritis Optica dentro del espectro
NMO. El 83% fueron mujeres y la
edad media de inicio fue de 39 afios.
La neuroimagen medular mostrd sig-
nos de mielitis longitudinal extensa
en el 83% de los casos, con afectacion
cervical en todos ellos. Dos presenta-
ron bandas oligoclonales IgG positi-
vas en el liquido cefalorraquideo y la
mitad resultaron seropositivos para
anti-AQP4. Los brotes fueron tratados
con corticoides, recambio plasmatico
o inmunoglobulinas endovenosas, en
funcién de su gravedad y de la res-
puesta a estas terapias. El tratamien-
to de mantenimiento mas usado fue
la azatioprina, sequido del rituximab.
Conclusiones. Realizar un adecuado
diagndstico es crucial para el manejo
eficaz de la NMO. Dada la potencial
agresividad de algunos brotes, es fun-
damental el tratamiento de éstos y
plantear una terapia de mantenimien-
to de forma precoz.

3.

Experiencia terapéutica
con natalizumab en pacientes
con esclerosis multiple

M.D. Moragues-Benito, M. Ruiz-Lépez,
A. Mildn-Toméas, R. Diaz-Navarro,

V. Nufiez-Gutiérrez, B. Sureda-Ramis,
M.C. Calles-Hernandez

Servicio de Neurologia. Unidad de
Enfermedades Desmielinizantes. Hospital
Universitari Son Espases. Palma de Mallorca.

Objetivo. Describir la experiencia con
natalizumab en pacientes con escle-
rosis mudltiple en seguimiento por
nuestra unidad. Pacientes y métodos.

Se analizan variables demogrdficas,
eficacia clinica y radioldgica, perfil de
seguridad, duracién del tratamiento y
motivo de retirada. Resultados. Se in-
cluyen 18 pacientes con diagndstico
de esclerosis multiple remitente recu-
rrente, de los cuales 13 son mujeres.
El tiempo medio de evolucién de la
enfermedad antes del inicio del trata-
miento fue de 7 afos. En el 94,4% de
los pacientes, el natalizumab se indicé
como farmaco de sequnda linea, con
una duracién media del tratamiento
de 26,3 ciclos. En el 53% se detectd
una mejoria de la discapacidad, con
un descenso medio de 1,4 puntos res-
pecto a la EDSS basal. Un 44% perma-
necieron libres de brotes durante el
primer afio y un 39% presentaron un
solo brote. En el 94,4% de los pacien-
tes no se objetivaron signos radiolégi-
cos de progresion de la enfermedad y
en todos los que presentaban lesiones
captantes de gadolinio, éstas dismi-
nuyeron o desaparecieron. La toleran-
cia al farmaco fue generalmente bue-
nay no se registrd ninguna reaccion
de hipersensibilidad. El tratamiento se
retiré en la mitad de los pacientes, en
cuatro de ellos porque el paciente no
asumiod el riesgo de desarrollar leuco-
encefalopatia multifocal progresiva,
sin registrarse ningln caso a fecha de
hoy. Conclusiones. En nuestra expe-
riencia, el natalizumab es un farmaco
eficaz y con un buen perfil de seguri-
dad en pacientes adecuadamente se-
leccionados. El seguimiento clinicorra-
diolégico y la estratificacion del riesgo
de leucoencefalopatia multifocal pro-
gresiva permiten establecer un ade-
cuado perfil beneficio/riesgo en los
pacientes tratados.
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5.

Trastorno esquizotipico
€n una mujer joven

T. lvanovski, M. Massot-Cladera,
A. Boix-Moreno, B. Vives-Pastor

Servicio de Neurologia. Hospital
Universitari Son Espases. Palma de Mallorca.

Introduccion. La encefalitis limbica es
un sindrome neurolégico provocado
por alteraciones inflamatorias y dege-
nerativas que afectan sobre todo a la
region del hipocampo, aunque no de
forma exclusiva, que ocurren en el
contexto de un trastorno inmunoldgi-
co o de una neoplasia originada fuera
del sistema nervioso. Presentamos el
caso de una paciente con encefalitis
asociada a anticuerpos antirreceptor
de NMDA. Caso clinico. Mujer de 30
afos que consulté por un cuadro clini-
co de alteracion de la memoria re-
ciente, cambio de la conducta, crisis
convulsivas y alucinaciones auditivas
en el contexto de una encefalitis aso-
ciada a anticuerpos antirreceptor de
NMDA vy teratoma de ovario. Se ins-
taurd tratamiento inmunomodulador
con megadosis de corticosteroides y
se realizd anexectomia. La paciente
presentd una evolucién favorable,
con mejoria clinica cognitiva y con-
ductual, sin volver a presentar nuevas
crisis epilépticas. Conclusiones. Con-
viene considerar la posibilidad de una
encefalitis por anticuerpos antirrecep-
tor de NMDA ante un cuadro clinico
compatible, apoyado por los resulta-
dos de las pruebas complementarias,
dado que se trata de una enfermedad
potencialmente letal pero con recu-
peracion completa frecuente si se
diagnostica y se trata apropiadamen-
te de manera precoz. El nmero limi-
tado de pacientes no permite hacer
recomendaciones sobre el tratamien-
to, pero en general se ha descrito una
buena respuesta a la terapia inmuno-
moduladora, ademas de la extirpacion
del tumor en caso de que se detecte.

Diplejia facial. Descripcion
de una serie de casos

M. Ruiz-Lépez, M. Massot-Cladera,

A. Milan-Tomas, M.D. Moragues-Benito,
V. Nuiez-Gutiérrez, S. Tarongi-Sanchez,
F.X. Miralles-Morell

Servicio de Neurologia. Hospital
Universitari Son Espases. Palma de Mallorca.

Introduccion. La diplejia facial es una
afeccion infrecuente que, a diferencia
de la pardlisis unilateral, tiene una
etiologia reconocible en una propor-
cion elevada de casos. Entre los afios
2007 y 2012 hemos atendido cuatro
pacientes con diplejia facial. Nuestro
objetivo es describir las caracteristicas
de esta serie. Pacientes y métodos.
En todos los pacientes —dos varones
(35y 59 afios) y dos mujeres (16 y 45
afios)— se realizd una determinacion
de ECA, serologias para virus de inmu-
nodeficiencia humana (VIH), ldes y
enfermedad de Lyme, una radiografia
de térax, una resonancia magnética
craneal, una puncién lumbary un elec-
tromiograma. Resultados. Dos pacien-
tes (16 y 35 afos) presentaron diplejia
facial precedida de un cuadro febril
de vias altas. El electromiograma evi-
dencié una neuroapraxia facial aisla-
da, y el resto de exploraciones fueron
normales. Un tercer paciente (59 afios)
presentd diplejia facial, dolor en las
piernas e hiperreflexia. El electromio-
grama mostré una neuroapraxia fa-
cial y signos de desmielinizacién seg-
mentaria en ambos nervios peronea-
les. Se detect6 una pleocitosis linfoci-
tica con hiperproteinorraquia y gluco-
sa normal, y la serologia para VIH fue
positiva. La cuarta paciente, con una
infeccién por VIH no tratada, consulté
por diplejia facial, acroparestesias, de-
bilidad proximal e hipoarreflexia de
un mes de evolucién. El electromiogra-
ma mostré una neuropatia axonal
motora, siendo normales el resto de
exploraciones. Tres pacientes se tra-
taron con inmunoglobulinas y uno
con prednisona. La neuropatia facial
evoluciond favorablemente en las for-
mas neuroapraxicas. Conclusion. Las
formas idiopaticas constituyeron el
50% de nuestros pacientes. Las for-
mas sintomaticas se relacionaron con
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el VIH, presentandose durante la pri-
moinfeccién o asociadas a una neuro-
patia axonal inflamatoria (AMAN).

6.

Leucoencefalitis aguda
diseminada relacionada
con una infeccién por virus
del grupo herpes

|. Pérez-Cabanillas, A. Kisielova,

D. Ruiz-Moriana, X. Montero,
E. Alcoceba-Cruixent

Servicio de Neurologia. Clinica Quirén
Palmaplanas. Palma de Mallorca.

Introduccion. La leucoencefalitis agu-
da diseminada es una enfermedad
desmielinizante del sistema nervioso
central de curso en general monofasi-
co y etiologia presumiblemente auto-
inmune, que se relaciona en ocasio-
nes con vacunaciones o infecciones vi-
rales. Objetivo. Describir un caso clini-
co de esta entidad en el que se pudo
demostrar relacién con una infeccién
previa por virus del grupo herpes. Se
realiza una revision de las diferentes
complicaciones neuroldgicas de las
infecciones por los distintos virus del
grupo herpes. Caso clinico. Mujer de
28 afios que ingresd por un trastorno
de conducta agudo seguido de dismi-
nucién del nivel de conciencia, sin fie-
bre, a quien en la resonancia magné-
tica practicada en el segundo dia de
ingreso se aprecié una extensa afec-
tacién de la sustancia blanca, con
afectacion incluida de las fibras en U.
Tras instaurarse tratamiento con altas
dosis de corticoides, la evolucién fue
favorable: a los 10 dias del ingreso la
paciente se encontraba asintomatica,
con normalizacién casi completa de
las imagenes de resonancia. En el es-
tudio etioldgico se detectaron titulos
de anticuerpos IgM contra virus de
Epstein-Barr y citomegalovirus en ran-
go de infeccidn reciente, asociados a
negatividad de la PCR para estos mis-
mos virus en liquido cefalorraquideo.
Dichos resultados hicieron sospechar
una etiologia parainmune de la enfer-
medad neuroldgica. Conclusion. Los
virus del grupo herpes (virus herpes sim-
ple, virus varicela zéster, citomegalovi-
rus) pueden producir diversas compli-
caciones neuroldgicas, tanto por inva-

sién directa del sistema nervioso como
por inducir una respuesta autoinmune.

7.

Enfermedad de Whipple
con afectacion cerebral

L. Diaz de Cerio-Julian®, L. Argandofia-
Palacios?, P. Casquero-Subias?,

S. Amezcua?, C. Pérez-Vega®

2Servicio de Neurologia. °Servicio de

Medicina Interna. Hospital Mateu Orfila.
Mad, Menorca.

Introduccion. La enfermedad de Whi-
pple es un proceso infeccioso debido
a la bacteria Tropheryma whippelli, un
grampositivo débil que alcanza el or-
ganismo tras la ingesta de agua. La
existencia de un trastorno de la inmu-
nidad celular facilita la invasion. La
afectacién del sistema nervioso cen-
tral se estima en un tercio de los pa-
cientes afectados y puede ocurrir en
ausencia de sintomas gastrointestina-
les o reumatoldgicos. Incluye una am-
plia serie de manifestaciones neurolé-
gicas, como demencia —hasta el 70%
de los pacientes con enfermedad de
Whipple desarrollan déficits cogniti-
vos con patrén frontosubcortical —dé-
ficit de atencién y memoria— que pue-
den evolucionar a demencia global-,
miorritmia oculomasticatoria y oculo-
facial, oftalmoplejia inter y supranu-
clear, neuropatia periférica, ataxia,
disartria y diplopia. El estudio por re-
sonancia magnética craneal con con-
traste es imprescindible, aunque el
resultado puede ser normal o los ha-
llazgos encontrados, inespecificos. El
estudio del liquido cefalorraquideo
también puede ser normal o mostrar
pleocitosis mononuclear con hiper-
proteinorraquia moderada. El proce-
so diagndstico debe dirigirse a la bus-
queda de marcadores de afectacién
multisistémica (reactantes de fase
aguda, linfadenopatias o sindrome de
malabsorcidn). La confirmacién diag-
nostica requiere una hiopsia yeyunal
o de nddulo linfatico que demuestre
la existencia de inclusiones intrahis-
tiocitarias PAS-positivas resistentes a
diastasa. Caso clinico. Paciente de 64
afios en la actualidad que comenzé
hace mas de 10 afios con cefalea de
perfil tensional (documentada desde
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2001), con neuroimagen y biopsia de
arteria temporal bilateral negativa,
sensacion de falta de concentracién y
embotamiento mental, fallos mnési-
cos asociados a un trastorno depresi-
vo de largo tiempo de evolucién (apa-
tia, falta de interés, anhedonia) y difi-
cultad para llevar a cabo sus activida-
des basicas de la vida diaria. La sinto-
matologia depresiva comenzé a los
39 afios (manifestaciones de falta de
concentracién y memoria), con au-
sencia de respuesta a tratamiento an-
tidepresivo. Posteriormente, en 2007,
el paciente referia diplopia sin paresia
oculomotora objetivable e hiperre-
flexia a la exploracién, asi como per-
sistencia de su deterioro cognitivo
subagudo. Como antecedentes desta-
caban hipertension arterial, diabetes
mellitus insulinodependiente, hiperli-
pidemia, bocio multinodular normo-
funcionante, episodios de pleuroperi-
carditis de repeticién en su juventud y
glomerulonefritis membranosa diag-
nosticada por biopsia renal por un sin-
drome nefrético. Diagnosticado en
2009 de una enfermedad de Whipple
tras estudio por un sindrome febril
persistente con artromialgias, por
medio de una biopsia muscular que
mostré macréfagos PAS-positivos y
PCR positiva, posteriormente confir-
mada por biopsia intestinal. Por sos-
pecha de afectacién neurolégica se
practicaron diversas determinaciones
de PCR en liquido cefalorraquideo, que
fueron negativas. Los déficits cogniti-
vos han empeorado con el tiempo,
presentando en la actualidad una afec-
tacién relevante de mdltiples areas,
incluyendo alteraciones visuales gra-
ves (grave alteracion de la capacidad
visuoperceptiva simple), moderada
alteracion de las praxias (ideomoto-
ras y constructivas) y de la memoria,
consistentes con una demencia pro-
bablemente secundaria al proceso pa-
tolégico sistémico. Se decidid iniciar
tratamiento con rivastigmina trans-
dérmica (posteriormente sustituida
por formulacion oral), con estabiliza-
cién del deterioro cognitivo y mejor
control domiciliario. Gran dependen-
cia e interferencia sobre las activida-
des instrumentales de la vida diaria
(FAQ: 16). Conclusion. La enfermedad
de Whipple con afectacion cerebral
constituye un reto diagndstico debido
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a la infrecuente aparicién de los ca-
sos, a las manifestaciones neuroldgi-
cas diversas e inespecificas y a la au-
sencia de resultados definitivos en los
estudios de extension.

8.

Utilidad del FDG-PET cerebral
en el diagnéstico de la
enfermedad de Alzheimery la
degeneracién frontotemporal

A. Boix-Moreno?, T. lvanovski?, S. Rubi®,
S. Tarongi-Sanchez?, D. Vésquez”®,

A. Garcia-Martin?®, H. Vico-Bondia?,

A. Noguera®, C. Sampol*, M. Giménez®,
A. Mas-Bonet?, M.J. Picado-Vallés®,

C. Pefia®, G. Amer-Ferrer?®

2Unidad de Neurologia Cognitiva y

de la Conducta. Servicio de Neurologia.
®Servicio de Medicina Nuclear. “Servicio
de Analisis Clinicos. ¢ Seccién de Neuro-
rradiologia. Servicio de Radiologia. Hospital
Universitari Son Espases. Palma de Mallorca.

Objetivo. Evaluar la contribucién del
FDG-PET cerebral en el diagnéstico de
la enfermedad de Alzheimer (EA) y la
demencia frontotemporal (DFT) en la
practica clinica. Pacientes y métodos.
Durante un periodo de 12 meses (abril
de 2012 a marzo de 2013), 47 pacien-
tes con sospecha clinica de EA o DFT
fueron referidos por la Unidad de De-
mencias para la realizacién de un
FDG-PET cerebral, tras evaluacion cli-
nica y de neuroimagen estructural.
Los pacientes con patologia psiquia-
trica o vascular cerebral relevantes o
clinica extrapiramidal fueron exclui-
dos. Entre los 37 pacientes incluidos
(rango: 50-86 afios; 16 hombres), 12
presentaban deterioro cognitivo leve
(DCL) —ocho con caracteristicas de EA
y cuatro con caracteristicas de DFT—y
25 presentaban demencia estableci-
da —cinco con caracteristicas de EA, 14
con caracteristicas de DFT y seis inde-
terminados—. El metabolismo cortical
en el FDG-PET se midid en siete regio-
nes (frontal, cingular anterior y poste-
rior, temporal anterior y posterior, pa-
rietal y area sensitivomotora), clasifi-
cando cada FDG-PET como ‘normal’,
‘patrén EA’, ‘patrén DFT’ o ‘patrdn in-
determinado’. Se determinaron bio-
marcadores de EA en liquido cefalo-
rraquideo (LCR) en 11 pacientes. Se

evalué la concordancia entre el pa-
trén FDG-PET y el diagndstico clinico y
por biomarcadores de EA en LCR. Re-
sultados. De los 12 pacientes con DCL,
cuatro de los ocho que tenian carac-
teristicas clinicas de EA mostraron un
patrén metabdlico de EA en el FDG-
PETy uno de los cuatro con caracteris-
ticas clinicas de DFT mostré un patrén
metabdlico de DFT. Todos los pacien-
tes con demencia con caracteristicas
de EA (n = 5) y cinco de los 14 pacien-
tes con demencia con caracteristicas
clinicas de DFT mostraron un patrén
metabdlico de EA. Sélo tres de los 14
pacientes con demencia con caracte-
risticas clinicas de DFT presentaron un
patrén metabdlico de DFT. Entre los seis
pacientes con demencia con caracte-
risticas indeterminadas, dos presenta-
ron un patrén metabdlico de EA, y uno,
de DFT. El resto de pacientes (n = 16)
presentaron un patrén FDG-PET nor-
mal o indeterminado. Los bhiomarca-
dores de EA en LCR fueron positivos
para EA en cuatro de 11 pacientes, tres
de los cuales presentaban un patrén
metabdlico de EA. De los siete pacien-
tes restantes, en que los marcadores
de LCR fueron normales o indetermi-
nados, el FDG-PET mostré un patrén
metabdlico de EA en tres. Conclusion.
El patrén metabdlico de EA en FDG-
PET apoya la sospecha clinica en una
cantidad significativa de pacientes
con DCL o con demencia. También lo
encontramos en pacientes con la sos-
pecha clinica inicial de DFT, condu-
ciendo a un posible cambio de diag-
nostico. Por tanto, el FDG-PET cere-
bral debe considerarse una herramien-
ta util y complementaria a los biomar-
cadores de EA en LCR, en el estudio
diagndstico de la EA'y DFT en el dambi-
to clinico.

o.

Ictus isquémico de causa
infrecuente: sindrome MELAS

L. Argandofia-Palacios?, L. Diaz de
Cerio-Julian®, S. Amezcua?, F.X. Miralles-
Morell®, P. Casquero-Subias?

2Servicio de Neurologia. Hospital Mateu
Orfila. Mad, Menorca. ® Servicio de
Neurologia. Hospital Universitari Son
Espases. Palma de Mallorca.
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Introduccion. Las enfermedades mi-
tocondriales, y concretamente el sin-
drome MELAS, son una causa poco
comun de ictus de etiologia infrecuen-
te. Comunicamos el caso por la rareza
de esta patologia y realizamos una
breve actualizacién del diagndstico y
tratamiento de las enfermedades mi-
tocondriales. Caso clinico. Varén de
54 afios que ingresé en agosto de
2012 por una alteracién visual en el
hemicampo derecho. Como antece-
dentes destacaban hipoacusia bilate-
ral desde los 18 afios y diabetes melli-
tus tipo 1 diagnosticada en 1996. Ma-
dre con diabetes tipo 1; hermana de
55 afios diabética, con sordera, tras-
tornos psiquidtricos y calcificaciones
en ganglios basales en tomografia com-
putarizada craneal, en estudio por una
posible enfermedad mitocondrial. En
la exploracién del paciente se detectd
una hemianopsia homénima derecha
y una atrofia muscular leve de predo-
minio proximal y en extremidades su-
periores. En tomografia computariza-
da craneal y resonancia magnética
cerebral se observé una lesidn occipi-
tal izquierda, la cual excedia los mar-
genes habituales del territorio de la
arteria cerebral posterior, ademas de
calcificaciones bilaterales en los gan-
glios basales. En un electromiograma
se demostré afectacion midgena no
inflamatoria. El estudio genético de
MELAS en sangre mostré mutacién
de A3243G, con heteroplasmia me-
nor del 5%. En la biopsia muscular del
biceps derecho aparecian fibras rojo-
rasgadas (tricromico de Gomori) y se
demostrd la misma mutacion, en es-
te caso con heteroplasmia de un 50%,
lo que confirmd el diagnéstico. En el
estudio del metabolismo energético
muscular se detecté deficiencia de
enzimas mitocondriales, especialmen-
te de los complejos Iy IV. Conclusién.
El sindrome MELAS, una forma de en-
fermedad mitocondrial, constituye
una de las causas de ictus de etiolo-
gia inhabitual. En estos casos, la sos-
pecha clinica es fundamental para
poder llegar al diagndstico.
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