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Comunicaciones

I Reunión Conjunta de la Sociedad de Neurología del País Vasco  
y la Sociedad Navarra de Neurología

Bilbao, 28 de febrero-1 de marzo de 2014

Comunicaciones orales

O1.

Encefalomielitis aguda 
diseminada de evolución 
clinicorradiológica atípica

I. Azkune Calle, J.L. Sánchez Menoyo,  
J. Ruiz Ojeda, A. Rodríguez Sainz,  
J.C. García Moncó

Servicio de Neurología. Hospital de 
Galdakao-Usánsolo. Galdakao, Vizcaya.

Objetivo. Presentar un caso de ence-
falomielitis aguda diseminada de evo-
lución fluctuante en probable relación 
a un tratamiento insuficiente. Caso clí-
nico. Mujer de 16 años, que ingresó 
por un cuadro de dos semanas de ce-
falea, febrícula y vómitos, sin antece-
dente vacunal ni infeccioso conocido. 
En la exploración presentaba una mar-
cha atáxica, rigidez de nuca, reflejos 
vivos con clono aquíleo y Babinski de-
recho. Asoció una retención aguda de 
orina. El líquido cefaloraquídeo (LCR) 
mostró pleocitosis de predominio lin-
focitario e hiperproteinorraquia. Se pau-
tó empíricamente ceftriaxona y dexa-
metasona hasta obtener cultivos ne-
gativos en LCR (tres días), presentan-
do mejoría clínica y licuoral. La reso-
nancia magnética mostró lesiones de 
la sustancia blanca con afectación pul-
vinar y lesiones medulares, sin efecto 
masa ni captación de contraste. Rein-
gresó a los cuatro días por empeora-
miento clínico, asociando nueva foca-
lidad neurológica. Desde ese momen-
to presentó fluctuaciones clínicas, de 
parámetros de LCR, y radiológicas, con 
aparición de nuevas lesiones. Ante la 
sospecha diagnóstica de encefalomie-
litis aguda diseminada, se pautaron 

dos choques de corticoides intraveno-
sos durante cinco días. Tras el segun-
do choque, se mantuvo una pauta 
oral descendente durante seis sema-
nas. El cuadro clínico tuvo una dura-
ción total de dos meses, con recupe-
ración neurológica completa, y remi-
sión radiológica a los tres meses. Con-
clusiones. La encefalomielitis aguda 
diseminada se caracteriza por la pre-
sencia de lesiones desmielinizantes 
del sistema nervioso central tras un 
proceso infeccioso o vacunal, antece-
dente que no está presente en esta 
paciente. Típicamente mostraba un 
curso monofásico con evolución clíni-
ca favorable. Estamos ante una ence-
falomielitis aguda diseminada de cur-
so clínico fluctuante y presentación 
radiológica atípica, en probable rela-
ción con una pauta incompleta inicial 
de corticoides.

O2.

Ictus y malformación congénita 
de la columna vertebral

P. de la Riva Juez a, M. Martínez Zabaleta a,f, 
E. Pardo Zudaire b, J.A. Larrea Peña b, 
N. Samprón Lebed c, J.F. Martí Massó a,d,e

a Servicio de Neurología. b Unidad de 
Neurradiología Diagnóstica e Intervencionista. 
c Servicio de Neurocirugía. Hospital Donostia. 
d Área de Neurociencias. Instituto Biodonostia. 
e Centro de Investigación Biomédica en 
Enfermedades Neurodegenerativas 
(CIBERNED). Instituto de Salud Carlos III.  
f Departamento de Neurociencias. UPV-EHU.

Introducción. Las malformaciones con-
génitas de la columna vertebral son 
un grupo heterogéneo de alteracio-
nes esqueléticas que afectan a uno de 
cada 5.000 recién nacidos. Caso clíni-
co. Mujer de 30 años que acudió para 
seguimiento tras haber sufrido un ic-

tus pontino izquierdo tres años antes. 
Presentaba un aspecto marfanoide y 
no tenía otros antecedentes de inte-
rés. La resonancia magnética mostró 
múltiples lesiones vasculares crónicas 
en territorio vertebrobasilar y la angio-
rresonancia y la angiotomografía ob-
jetivaron la presencia de pseudoaneu-
rismas de distribución simétrica a ni-
vel V2 distal de ambas arterias verte-
brales. Adicionalmente, se realizó una 
tomografía axial computarizada que 
mostró múltiples malformaciones ver-
tebrales de la columna vertebral. Me-
diante arteriografía y angiotomogra-
fía dinámicas se evidenció la oclusión 
de los pseudoaneurismas de cada una 
de las dos arterias vertebrales con la 
rotación cefálica contralateral, con bue-
na compensación distal por colatera-
les; la paciente permaneció asintomá-
tica en todo momento. No se observó 
estructura osteomuscular que condi-
cionase la oclusión y se concluyó que 
el mecanismo etiopatogénico de los 
ictus sufridos fue la embolización dis-
tal de trombos formados en los pseu-
doaneurismas de ambas arterias ver-
tebrales. Se ha optado por un trata-
miento conservador con antiagrega-
ción y limitación de los movimientos 
cervicales. Conclusión. La existencia de 
malformaciones óseas de la columna 
vertebral puede condicionar alteracio-
nes en el flujo y la pared de las arte-
rias vertebrales y secundariamente 
producir ictus. Su diagnóstico se debe 
considerar en los ictus vertebrobasila-
res de origen indeterminado y requie-
re un elevado índice de sospecha y un 
análisis cuidadoso de las pruebas de 
neuroimagen. 

O3.

Encefalitis por anticuerpos 
contra el receptor de  
N-metil-D-aspartato

A. Olaskoaga Caballer, M. Iridoy Zulet, 
N. Aymerich Soler, B. Zandio Amorena, 
E. Erro Aguirre

Servicio de Neurología. Complejo 
Hospitalario de Navarra. Pamplona.

Objetivo. Presentar el caso clínico de 
una mujer joven que comienza con un 
cuadro psicótico agudo, con diagnós-
tico final de encefalitis autoinmune 
paraneoplásica. Caso clínico. Mujer de 
27 años, valorada en urgencias por 
un episodio psicótico agudo (que cur-
sa con risa inmotivada, falsos recono-
cimientos y desorientación tempo-
roespacial), sin objetivarse inicialmen-
te focalidad neurológica ni signos me-
níngeos. Durante su estancia en ur-
gencias presentó una crisis generali-
zada tonicoclónica, por lo que ingresó 
en planta del Servicio de Neurología. 
Evolucionó de manera desfavorable 
presentando cuadro catatónico, mo-
vimientos involuntarios y crisis parcia-
les secundariamente generalizadas. El 
análisis del líquido cefalorraquídeo 
mostró pleocitosis linfocítica con lige-
ra hiperproteinorraquia y posterior-
mente se objetivó la presencia de an-
ticuerpos antirreceptor de N-metil-D-
aspartato (NMDA). Se realizó una to-
mografía computarizada toracoabdo-
minopélvica que mostró un probable 
teratoma ovárico. El diagnóstico se 
confirmó mediante estudio anatomo-
patológico tras la realización de ane
xectomía por vía laparoscópica. Con-
clusión. El diagnóstico definitivo es el 
de encefalitis autoinmune por anticuer-
pos contra el receptor de NMDA se-
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cundaria a un teratoma ovárico. Ade-
más de la anexectomía izquierda se 
administró tratamiento intravenoso con 
inmunoglobulinas, corticoterapia y ritu
ximab, con evolución clínica favorable.

O4.

Síndrome botulismo-like tras el 
uso de toxina botulínica tipo A: 
una complicación a tener  
en cuenta en el tratamiento 
de la espasticidad

L. Calvo Pérez, M. Gómez Eguílaz,  
J. Juega Mariño, S. Colina Lizuaín,  
M. Serrano Ponz

Servicio de Neurología. Hospital  
de San Pedro. Logroño, La Rioja.

Introducción. El tratamiento con infil-
traciones de toxina botulínica es bien 
conocido y eficaz para el manejo de la 
espasticidad muscular. Caso clínico. 
Varón de 39 años con antecedentes 
de mielopatía cervical C5 traumática 
en el año 2010, con secuela de tetra-
paresia a 3+4/5 y espasticidad en ex-
tremidades inferiores y extremidad 
superior derecha, vejiga neurógena y 
estreñimiento grave. Estaba siendo 
tratado con toxina botulínica tipo A 
(Dysport ®) en dosis de 1.500 U para 
la espasticidad en dichas extremida-
des desde hacía un año y medio, y 
dos meses antes del comienzo del 
cuadro (octubre de 2013), comenzó 
con una primera infiltración de 300 U 
de Botox ® en la vejiga. Tras 48-72 ho-
ras de la última infiltración de Dysport 
en las extremidades (diciembre 2013), 
comenzó un cuadro progresivo, de un 
mes de evolución, de debilidad mus-
cular generalizada, disfonía, disnea 
en reposo, boca seca y visión borrosa. 
El estudio neurofisiológico (estimula-
ción repetitiva y jitter) mostró altera-
ciones compatibles con enfermedad 
de la transmisión neuromuscular. El 
paciente evolucionó favorablemente 
durante su estancia hospitalaria. Con-
clusión. Los efectos sistémicos por di-
fusión de la toxina botulínica son ra-
ros. Es importante tener en cuenta fac-
tores predisponentes como la coexis-
tencia de miastenia grave o enferme-
dad de neurona motora, entre otras, 
para facilitar la aparición del cuadro.

O5.

Priones en el País Vasco: 
propuesta de un nuevo 
protocolo diagnóstico en  
el líquido cefalorraquídeo

J.J. Zarranz a, T. Arteagoitia b,  
R. Juste c, I. Fernández Vega d

a Servicio y Cátedra de Neurología. Hospital 
de Cruces. Osakidetza. Departamento de 
Neurociencias. Universidad del País Vasco. 
Baracaldo, Vizcaya. b Servicio de Epidemiología. 
Dirección General de Salud Pública y 
Adicciones. Departamento de Salud. 
Gobierno Vasco. Lakua, Álava. c Departamento 
de Sanidad Animal. Neiker-Tecnalia. Derio, 
Vizcaya. d Servicio de Anatomía Patológica. 
Hospital Txagorritxu. Vitoria, Álava.

Introducción. Las enfermedades prió-
nicas son de declaración obligatoria 
según las directivas de la Unión Euro-
pea. Todos los países de la Unión Eu-
ropea establecieron registros epide-
miológicos desde 1993. En España, es
ta responsabilidad está transferida a 
las comunidades autónomas. Los neu-
rólogos declaran el caso bajo sospe-
cha clínica y se usan los criterios diag-
nósticos preestablecidos para las ca-
tegorías de posible, probable y defi-
nitivo (por autopsia). Resultados. En-
tre 1993 y 2013 se han declarado 128 
casos, 98 esporádicos (61 definitivos) 
y 30 familiares. Veintiséis de los 30 
casos familiares son insomnio letal 
familiar y la mayoría (n = 17) proce-
den de Álava. El porcentaje global de 
autopsias es del 71% y ha sido del 
100% en los dos últimos años. La inci-
dencia de enfermedad de Creutzfeldt- 
Jakob (ECJ) es de 1,42, la más alta de 
España. La mortalidad por ECJ proba-
ble o definitiva es de 1,8 por millón 
de habitantes, la más elevada de to-
dos los registros europeos. Conclusio-
nes. Los neurólogos que ejercen en el 
País Vasco continúan diagnosticando 
un elevado número de enfermeda-
des priónicas esporádicas y familia-
res. La calidad de las declaraciones es 
muy buena en lo que concierne a las 
autopsias, pero mejorable en otros 
datos clínicos, para lo cual se propon-
drán medidas concretas. Asimismo, se 
planteará la posibilidad de introducir 
un método de detección de PrPRes 
en el líquido cefalorraquídeo.

O6.

Síntomas emergentes: 
patología del siglo xxi

M. Tainta Cuezva, N. Alonso Alcaraz, 
M. de Arriba Sánchez, P. de la Riva Juez, 
N. Gonzalo Yubero, N. Andrés Marín, 
M. Martínez Zabaleta, B. Indakoetxea 
Juanbeltz, M. Barandiarán Amillano

Servicio de Neurología. Hospital 
Universitario Donostia. San Sebastián.

Introducción. El lenguaje es un con-
junto de signos y códigos que sirven 
para comunicarnos. En la práctica ha-
bitual de la neurología constante-
mente nos enfrentamos a patologías 
que dificultan o impiden su normal 
uso. El grado y las modalidades afec-
tadas están en relación con la exten-
sión de la lesión. Lo habitual es ex-
plorar la capacidad de comprender, 
repetir y producir el lenguaje, ya sea 
hablado, en menor numero de oca-
siones escrito, y prácticamente nun-
ca, a máquina. Sin embargo, el ma-
yor uso diario de nuevas tecnologías 
hace que cada vez usemos más un te-
clado para comunicarnos. En pacien-
tes con afasias, agrafias o apraxias es 
posible ver alteraciones de la escritu-
ra a máquina, lo cual es comprensi-
ble debido al complejo proceso neu-
ropsicológico que esta capacidad im-
plica. Caso clínico. Mujer de 52 años 
que consultó por notar, de forma brus-
ca, dificultad para escribir con el te-
clado del ordenador y el teléfono mó-
vil. La resonancia magnética craneal 
objetivó una lesión isquémica aguda 
en la corteza parietal izquierda en te-
rritorio distal de la arteria cerebral 
media. El estudio neuropsicológico 
en profundidad descartó afectación 
de cualquier otra modalidad del len-
guaje, agnosia, apraxia o amnesia, y 
confirmó el síntoma referido por la 
paciente. Conclusiones. El estudio del 
caso plantea la posibilidad de que la 
capacidad de manejo de un teclado 
tenga dedicada una red neuronal es-
pecífica. Asimismo, como cada vez más 
sectores de la población van a usar 
teclados, y quienes ya lo usan van a ir 
envejeciendo, es posible que este ti-
po de clínica deje de ser tan infre-
cuente. 

O7.

Encefalitis troncoencefálica 
paraneoplásica aislada  
con autoanticuerpos  
anti-Hu positivos

M. García de las Cuevas a, J.M. Uterga 
Valiente a, A.M. Lorenzo García a, A.I. 
Ochoa de Castro a, S. González López a, 
M.A. Sala González b, S. Taramundi 
Argueso c, A. Rodríguez Antigüedad a 
a Servicio de Neurología. b Servicio de 
Oncología Médica. c Servicio de Neurofisiología. 
Hospital Universitario de Basurto. Bilbao.

Introducción. Los síndromes neuroló-
gicos paraneoplásicos son un conjun-
to de signos o síntomas provocados 
por el tumor y no explicados por efec-
to local ni sus metástasis. Se produ-
cen en conjunto en el 0,01% de los 
pacientes y pueden afectar a cual-
quier región del sistema nervioso cen-
tral y periférico. Presentamos un caso 
de encefalitis troncoencefálica para-
neoplásica aislada con autoanticuer-
pos anti-Hu positivo. Caso clínico. Mu-
jer de 61 años, con antecedentes de 
tabaquismo activo. Clínica progresiva 
de seis semanas de evolución de ines-
tabilidad para la marcha, visión do-
ble, disfagia, disartria, parestesias en 
los dedos de ambas manos y dolor to-
rácico. Exploración al ingreso: cons-
ciente, lenguaje sin alteraciones, di-
sartria leve-moderada, paresia facial 
derecha, diplopía vertical sugestiva de 
músculo recto inferior izquierdo, dis-
metría extremidad inferior derecha > 
extremidad inferior izquierda, reflejos 
osteotendinosos abolidos en la extre-
midad superior derecha, rotuliano de-
recho, aquíleo izquierdo, aumento de 
la base de sustentación, retropulsión. 
Tomografía axial computarizada (TAC) 
craneal y resonancia magnética cere-
bral y de columna; sin alteraciones. 
Primera punción lumbar: hiperprotei-
norraquia ligera, citología negativa. 
TAC total-body: nódulo de 3 × 2,5 cm 
en el hilio pulmonar derecho. Anato-
mía patológica: compatible con carci-
noma microcítico de pulmón. Segun-
da punción lumbar: anti-Hu positivo. 
Citología negativa. Electromioneuro-
grafía: neuropatía cubital izquierda 
aislada. Blink reflex: afectación facial 
derecha no concluyente. Se diagnosti-
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có carcinoma microcítico de pulmón 
en estadio T1b. Se inició quimioterapia 
y corticoides, con estabilización del 
cuadro neurológico. Conclusiones. La 
encefalitis troncoencefálica paraneo
plásica suele formar parte de una en-
cefalitis extensa, rara vez se presenta 
de forma aislada en el tronco del en-
céfalo. Se asocia principalmente a neo-
plasia pulmonar y testicular y con di-
ferentes autoanticuerpos, como anti-
Hu, anti-Ri o Anti-Ma2. La encefalitis 
de troncoencéfalo asociada a anti-Hu 
raramente responde a tratamiento y 
presenta mal pronóstico. En este ca-
so, la paciente falleció por complica-
ciones de la quimioterapia pese a la 
estabilización del cuadro clínico. 

O8.

Estudio del sistema nervioso 
autónomo en el parkinsonismo 
asociado a mutaciones en  
el gen de la parkina (PARK2)

B. Tijero Merino a, J.C. Gómez Esteban a,  
E. Lezcano García a, J. Ruiz Martínez b, 
J.F. Martí Masso b

a Servicio de Neurología. Hospital 
Universitario de Cruces. Baracaldo, Vizcaya. 
b Servicio de Neurología. Hospital 
Universitario Donostia. San Sebastián.

Introducción. Los pacientes con muta-
ciones del gen PARKN presentan un 
parkinsonismo de inicio precoz, lenta-
mente progresivo, con respuesta a 
bajas dosis de levodopa. Los hallaz-
gos neuropatológicos se caracterizan 
por pérdida neuronal en la pars com-
pacta de la sustancia negra y locus 
coeruleus sin cuerpos de Lewy. No es-
tá bien establecido el grado de afec-
tación del sistema nervioso vegetati-
vo (SNV). Objetivos. Analizar la afec-
tación del SNV en portadores de esta 
mutación: se ha estudiado mediante 
tests hemodinámicos no invasivos, 
estudio neurohumoral, gammagrafía 
cardíaca con MIBG y estudio histológi-
co del miocardio en un caso. El objeti-
vo es caracterizar el grado de afecta-
ción del SNV en estos pacientes. Pa-
cientes y métodos. Hemos estudiado 
siete pacientes (cuatro mujeres y tres 
hombres) con mutaciones en PARK2. 
Un paciente falleció antes de realizar 
el estudio clínico, pero se pudo estu-

diar el tejido cerebral y miocárdico. 
Resultados. Se observó una perdida 
neuronal de la sustancia negra y locus 
coeruleus sin cuerpos de Lewy. En el 
tejido miocárdico se halló una leve 
disminución del número de fibras sim-
páticas (TH+). El 33% de los pacientes 
(n = 2) tenía afectación simpática 
posganglionar en el estudio gamma-
gráfico cardíaco. El estudio neurohu-
moral y hemodinámico no invasivo 
fue normal en la mayoría de los pa-
cientes. Ninguno presentó hipotensión 
ortostática en el tilt test y las puntua-
ciones en escalas clínicas fueron ba-
jas. Conclusiones. Los pacientes con 
mutaciones en el gen PARKN presen-
tan menor grado de afectación del SNV 
al compararse con pacientes con en-
fermedad de Parkinson idiopática. La au-
sencia de disautonomía define un fe-
notipo menos grave de la enfermedad.

O9.

Lesiones cerebrales 
evanescentes y meningitis  
en un varón de 45 años 

R. Vázquez Picón, A. Ruisánchez Nieva, 
I. Azkune Calle, A.C. Pinedo Brochado 

Servicio de Neurología. Hospital de 
Galdakao-Usánsolo. Galdakao, Vizcaya.

Caso clínico. Varón de 45 años sin an-
tecedentes patológicos, que ingresó 
para el estudio de lesiones cerebrales 
en los ganglios basales izquierdos. El 
paciente presentaba un cuadro de al-
teración de conducta de cuatro meses 
de evolución. Estaba bradipsíquico, con 
reflejos musculares hiperactivos y Ba-
binski bilateral. La resonancia magné-
tica craneal mostró múltiples lesiones 
nodulares supra e infratentoriales con 
realce tras contraste. Los estudios in-
munológico y serológico fueron nega-
tivos y el líquido cefalorraquídeo tenía 
22 leucocitos/mm3 de predominio mo-
nonuclear, sin otros hallazgos bioquí-
micos, microbiológicos ni citológicos. 
La tomografía computarizada toráci-
ca mostró nódulos calcificados en el 
lóbulo superior izquierdo con adeno-
patías reactivas, con derivado protei-
co purificado (PPD) positivo, aunque 
QuantiFERON ® negativo. Se realizó 
biopsia de las lesiones pulmonares, 
descartando una neoplasia oculta, y 

una broncoscopia con baciloscopia y 
citologías negativas. El paciente em-
peoró asociando debilidad en la pier-
na izquierda con un incremento del 
tamaño de las lesiones cerebrales, 
por lo que se inició tratamiento empí-
rico con corticoides, con mejoría clíni-
ca y radiológica. Tras su retirada, vol-
vió a empeorar. Posteriormente pre-
sentó una celulitis escrotal secundaria 
a úlceras cutáneas. En el último año 
había presentado aftas orales de re-
petición y otro episodio de aftas es-
crotales. Tenía dermografismo positi-
vo. Estos hallazgos son compatibles 
con una enfermedad de Behçet, aso-
ciando una afectación neurológica. 
Conclusión. La imagen por resonan-
cia magnética característica del neu-
robehçet son lesiones hiperintensas 
en T

2
/FLAIR, más frecuentes en la por-

ción rostral del troncoencéfalo, tála-
mo y ganglios basales. El hallazgo de 
estas lesiones, asociado a una res-
puesta a la corticoterapia, debe hacer 
sospechar una etiología inflamatoria, 
entre ellas la vasculitis.

O10.

Síndrome cerebeloso  
en un varón de 57 años

C. Treviño Peinado, A. Mínguez Olaondo, 
R. Fernández Torrón, P. de Castro Lorenzo

Departamento de Neurología y Neurocirugía. 
Clínica Universidad de Navarra. Pamplona.

Introducción. Los síndromes cerebelo-
sos del adulto, lentamente progresi-
vos, obedecen a múltiples etiologías, 
tanto genéticas como adquiridas, lo 
que supone un importante reto diag-
nóstico en el que son de gran utilidad 
las diferencias fenotípicas. Se presen-
ta un paciente en el que se logró iden-
tificar el gen causal. Caso clínico. Va-
rón de 57 años, con antecedentes de 
concentraciones elevadas de mercu-
rio en sangre (12 ng/dL) y síndrome 
de apnea obstructiva del sueño, que 
comenzó con dificultad para articular 
las palabras y problemas de coordina-
ción de instauración lentamente pro-
gresiva. Consecutivamente sufrió em-
peoramiento de la sintomatología, con 
visión borrosa, fasciculaciones, disfa-
gia, dificultad para la motricidad fina 
y pequeños fallos ejecutivos y de me-

moria. Todos los exámenes realizados 
en sangre y en líquido cefalorraquñi-
deo, incluyendo estudio de autoim-
nunidad, bioquímica, proteína 14.3.3 
y serologías, fueron negativos. La re-
sonancia magnética mostró atrofia 
cerebelosa englobando hemisferios y 
vermis. Otros estudios fueron: PET-FDG 
(disminución del metabolismo cere-
beloso bilateral y ligera disminución 
de la actividad cortical), PET corporal 
(sin alteraciones), PET-FDOPA (sin evi-
dencia de denervación dopaminérgi-
ca) y rastreo con 123I-MIBG (inerva-
ción simpática miocárdica normal). 
Los estudios neurofisiológicos mostra-
ron un aumento del potencial evoca-
do visual del ojo izquierdo, ligeros sig-
nos neurógenos crónicos en la mus-
culatura distal de ambas manos en 
el electromiograma, y electroencefa-
lograma, velocidades de conducción y 
estimulación cortical, normales. Los 
análisis genéticos fueron normales 
para la determinación de ataxia de 
Friedreich, síndrome X frágil y ataxia 
espinocerebelosa tipos 1, 2, 3 y 6, de-
tectándose finalmente una alteración 
genética causal. Conclusión. Se logró 
la identificación genética del proceso, 
una vez descartadas las formas fre-
cuentes de síndromes cerebelosos del 
adulto.

O11.

Ictus de causa inesperada

A. Ruisánchez Nieva, R. Vázquez Picón, 
I. Azkune Calle, A.C. Pinedo Brochado

Servicio de Neurología. Hospital de 
Galdakao-Usánsolo. Galdakao, Vizcaya.

Caso clínico. Varón de 58 años, hiper-
tenso y dislipémico, con historia de 
cardiopatía isquémica, que acudió a 
urgencias por dolor torácico, inicial-
mente achacado a patología cardía-
ca, que posteriormente resultó ser por 
ingesta accidental de una espina de 
pescado. Tras su extracción mediante 
gastroscopia, el paciente presentó fo-
calidad neurológica y, ante la sospe-
cha de un ictus agudo, ingresó en la 
Unidad de Ictus. En la exploración pre-
sentaba desviación de la mirada ha-
cia la derecha con hemianopsia, he-
miplejía, hemiinatención y anestesia 
izquierdas. La tomografía axial com-
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putarizada torácica demostró la pre-
sencia de la espina en el tercio infe-
rior del esófago y la resonancia mag-
nética cerebral constató un infarto 
cortical/corticosubcortical en la con-
vexidad frontoparietal derecha y dos 
lesiones isquémicas en el hipocampo 
derecho. Durante su estancia en la 
Unidad de Ictus no se evidenciaron 
arritmias. Presentó mejoría clínica pro-
gresiva y al alta persistía torpeza de la 
extremidad inferior izquierda. Conclu-
siones. Presentamos a un paciente 
que sufrió un ictus después de un pro-
cedimiento invasivo. La relación clini-
cotemporal entre la sintomatología y 
el procedimiento orientó a que el ori-
gen del ictus fuera cardioembólico 
por una embolia gaseosa arterial, en-
tidad poco frecuente que suele deber-
se a procedimientos invasivos que in-
terfieren en la circulación arterial, 
provocando el paso de burbujas de ai-
re a la circulación sistémica. En el caso 
de este paciente, sospechamos que 
podría tratarse de un ictus por embo-
lia gaseosa arterial debido a la perfo-
ración de la aurícula izquierda y el pa-
so de burbujas de aire durante el pro-
cedimiento. Describimos así una cau-
sa inusual de ictus, en un paciente 
con factores de riesgo cardiovascular 
bien controlados. 

O12.

Trombectomía mecánica  
en pacientes anticoagulados: 
experiencia inicial en el 
Hospital Universitario Donostia

N. Gonzalo Yubero a, P. de la Riva Juez a,  
M. Tainta Cuezva a, N. Andrés Marín a, 
M. Arruti González a, N. Díez González a, 
J.A. Larrea Peña b, J. Massó Romero b, 
A. Lüttich Oroz b, M. Martínez Zabaleta a,  
A.M. de Arce a, M.A. Urtasun Ocariz a,  
F. González López a

a Servicio de Neurología. b Unidad de 
Neurradiología Diagnóstica e Intervencionista. 
Hospital Donostia. San Sebastián.

Objetivos. Valorar la eficacia y seguri-
dad de la trombectomía mecánica en 
pacientes anticoagulados desde ene-
ro de 2012 hasta diciembre de 2013. 
Pacientes y métodos. Estudio obser-
vacional y retrospectivo en pacientes 
anticoagulados mayores de edad con 

presentación aguda de ictus isquémi-
co, con confirmación radiológica y a 
los que se les realizó trombectomía 
mecánica. Se excluyeron pacientes con 
una escala de Rankin modificada (mRS) 
≥ 3 al inicio de los síntomas. La aspi-
ración del trombo se realizó mediante 
los sistemas Penumbra y con el stent 
retriever Solitaire. Los datos se extra-
jeron de la base de datos del proyecto 
RENISEN. Las variables desenlace ana-
lizadas fueron: la recanalización an-
giográfica, las escalas NIHSS y RSm, 
el índice de Barthel al alta y las com-
plicaciones hemorrágicas. Resultados. 
Durante el período 2012-2013 se rea-
lizaron un total de 73 trombectomías 
mecánicas, de las cuales 14 eran pa-
cientes anticoagulados (cinco varo-
nes) con una mediana de edad de 74 
años. Los factores de riesgo más pre-
valentes fueron la hipertensión arte-
rial (64,3%) y la dislipidemia (42,9%). 
Todos los pacientes presentaban una 
cardiopatía embolígena mayor, ha-
biendo 13 casos (93,2%) de fibrilación 
articular y 4 (28,5%) de válvula proté-
sica cardíaca. El tratamiento anticoa-
gulante era acenocumarol en 10 pa-
cientes, enoxaparina en uno, dabiga-
trán en uno y rivaroxabán en dos. La 
mediana del nivel terapéutico de INR 
era de 1,87. La hora de inicio de los 
síntomas fue conocida en nueve pa-
cientes (64,3%) y el resto fueron ictus 
del despertar. Se observó recanaliza-
ción angiográfica en 11 pacientes 
(78,6%). La mediana del NIHSS al alta 
fue de 7 (rango intercuartílico: 2-18); 
Se encontró que cinco pacientes (35,7%) 
fueron autónomos al alta (mRS: 0-2), 
seis pacientes (42,8%) quedaron de-
pendientes al alta (mRS: 3-5) y tres 
pacientes (21,4%) fallecieron. Las cau-
sas de muerte fueron la transforma-
ción hemorrágica sintomática en dos 
casos, edema ocupante de espacio en 
otros dos, e hidrocefalia en un caso. 
Conclusiones. La trombectomía me-
cánica en anticoagulados en nuestro 
hospital logra un 78,6% de recanali-
zación. Un 35% de los pacientes fue-
ron autónomos al alta, pero un 42% 
de pacientes fueron dependientes al 
alta. Las complicaciones hemorrági-
cas son poco frecuentes, pero graves, 
siendo la causa de dos de los falleci-
mientos observados.

O13.

Leucoencefalopatía multifocal 
progresiva en un paciente  
con leucemia linfoide  
crónica B estable

N. Barriobero Alonso, L. Imaz Aguayo, 
C. Treviño Peinado, A. Mínguez Olaondo, 
P. Esteve Belloch, A. Fontes Villalba,  
M. Trzeciak, B. Echeveste González,  
M. Murie Fernández

Departamento de Neurología y Neurocirugía. 
Clínica Universidad de Navarra. Pamplona.

Introducción. La leucoencefalopatía mul-
tifocal progresiva (LMP) es una enfer-
medad desmielinizante del sistema 
nervioso central causada por reactiva-
ción del poliomavirus JC. Aparece nor-
malmente en pacientes inmunoafec-
tados. Clínicamente cursa con trastor-
no del nivel de conciencia, diplopía, 
hemiparesia o ataxia; la evolución es 
subaguda y tiene un desenlace mortal. 
Objetivo. Presentar un caso de LMP 
de un paciente con antecedentes de 
leucemia linfoide crónica B estable que 
desarrolla una LMP confundida inicial-
mente con un ictus. Caso clínico. Va-
rón de 67 años, con antecedentes de 
ictus isquémicos de repetición y leuce-
mia linfoide crónica B, que recibió dos 
ciclos de tratamiento con fludarabina, 
rituximab, ciclofosfamida y clorambu-
cilo en 2011. Presentó un proceso de 
dos días de evolución caracterizado 
por trastorno de la marcha progresi-
vo, diagnosticado de ictus isquémico 
por neuroimagen. El cuadro progresó 
en las siguientes semanas asociando 
síntomas vegetativos, diplopía, disfa-
gia, incontinencia esfinteriana y dis-
minución progresiva del nivel de aler-
ta. En la exploración presentaba nivel 
atencional fluctuante, paresia del VI, 
IX y X pares craneales asociado a nis-
tagmo horizontorrotatorio no agota-
ble, disartria y marcha atáxica con im-
posibilidad para el tándem; resto de 
la exploración normal. Se completó el 
estudio etiológico con una nueva re-
sonancia magnética cerebral que mos-
tró alargamiento de señal en FLAIR 
que se extendía por la sustancia blan-
ca de la protuberancia y el cerebelo. 
El líquido cefalorraquídeo mostró lin-
focitosis (70%) con neutrofilia (30%), 
con reacción en cadena de la polime-

rasa positiva para poliomavirus JC. 
Conclusión. El diagnóstico de LMP de-
be tenerse en cuenta en pacientes 
con antecedentes de patologías o tra-
tamientos que puedan afectar el fun-
cionamiento del sistema inmune, aun-
que los diagnósticos o los tratamien-
tos sean diferidos en el tiempo.

O14.

Olfacción y SPECT 123I-MIBG 
cardíaco en el trastorno  
de conducta del sueño  
REM idiopático

E. Blanco, I. Bilbao, J.C. Gómez Esteban

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

Introducción. El trastorno de conduc-
ta del sueño REM (TCSREM) se carac-
teriza por conductas vigorosas asocia-
das a sueños desagradables y pérdida 
de la atonía propia del sueño REM, 
asentada fisiopatológicamente en cen-
tros pedunculopontinos (perilocus coe
ruleus). Se distinguen formas idiopáti-
cas y formas secundarias (sinucleino-
patías, parálisis supranuclear progre-
siva, lesiones focales troncoencefáli-
cas, narcolepsia o fármacos). Existe un 
interés creciente en el TCSREM idiopá-
tico, considerándolo como un sínto-
ma promotor de una sinucleinopatía, 
una hipótesis que se basa en estudios 
con biomarcadores precoces de enfer-
medad de Parkinson, seguimiento clí-
nico (conversión del 82% a los 10-11 
años del inicio del TCSREM) y estudios 
anatomopatológicos. Pacientes y mé-
todos. Se observó la evolución clínica 
de ocho pacientes, recogidos secuen-
cialmente diagnosticados de TCSREM 
idiopático en la consulta de sueño del 
Servicio de Neurología del Hospital de 
Cruces, y se intentó predecir su con-
versión en una enfermedad neurode-
generativa. Se realizó test de olfacción, 
SPECT 123I-MIBF cardiaco y SPECT 123I-
FP-CIT. Resultados. 100% varones. Edad 
media de aparición del TCSREM de 58 
± 7 años y 9 ± 4 años de evolución 
desde el inicio. El SPECT MIBG cardia-
co fue patológico en todos los pacien-
tes y el SPECT 123I-FP-CIT, en cinco. El 
test de olfacción fue deficitario en cua-
tro. Ningún paciente desarrolló par-
kinsonismo (seguimiento medio: 3 ± 2 
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años). Conclusiones. Se necesita más 
tiempo de seguimiento para observar 
conversión. El SPECT MIBG cardiaco es 
frecuentemente patológico en los pa-
cientes con TCSREM idiopático en au-
sencia de clínica disautonómica fran-
ca; puede ser el primer hallazgo pato-
lógico de una enfermedad con cuer-
pos de Lewy subyacente.

O15.

Inflamación cerebral perivascular 
relacionada con dispositivos 
diversificadores de flujo:  
¿una complicación prevenible?

N. Andrés Marín a, P. de la Riva Juez a, 
N. Gonzalo Yubero a, M. Tainta Cuezva a, 
J.A. Larrea Peña b, E. Pardo Zudaire b,  
A. Joral Badas c, M. Martínez Zabaleta a,d

a Servicio de Neurología. b Unidad de Neuro- 
rradiología Diagnóstica e Intervencionista. 
c Servicio de Alergología. Hospital 
Universitario Donostia. d Departamento 
de Neurociencias. UPV-EHU. San Sebastián.

Introducción. Las alternativas tera-
péuticas para el manejo de aneuris-
mas intracraneales incluyen el trata-
miento quirúrgico o endovascular. Los 
stents diversificadores de flujo son dis-
positivos neuroendovasculares que se 
utilizan en el tratamiento de aneuris-
mas complejos, grandes, de cuello 
ancho o recurrentes. Producen una 
remodelación de la arteria y la trom-
bosis aguda del aneurisma. La combi-
nación de este tipo de stents con coils 
mejora los resultados a largo plazo y 
es una práctica habitual en nuestros 
hospitales. Caso clínico. Mujer de 55 
años, con antecedente de hepatitis B 
inactiva y alergias múltiples, que pre-
sentó neuropatía óptica compresiva 
secundaria a un aneurisma paraoftál-
mico izquierdo gigante. Se procedió 
al tratamiento endovascular combi-
nado del aneurisma mediante el des-
pliegue de un stent diversificador de 
flujo tipo Silk y un coil tipo penum-
bra. Pasados dos días del tratamien-
to, la paciente refirió cefalea de cuali-
dad vascular, ingresó por fiebre y em-
peoró su visión. Se objetivó la exis-
tencia de una reducción del calibre de 
la arteria carótida interna intrastent, 
relacionada con una reacción infla-
matoria mural y la inflamación del 

tejido cerebral perivascular. Los sínto-
mas mejoraron en días con trata-
miento corticoideo y por resonancia 
magnética se objetivó una reversión 
parcial de los cambios inflamatorios. 
Sin embargo, fueron importantes los 
efectos secundarios relacionados con 
la corticoterapia crónica, sufriendo 
incluso una reactivación de la hepati-
tis. Conclusión. La reacción inflama-
toria perivascular tras este tipo de in-
tervenciones es una complicación fre-
cuente que condiciona un deterioro 
clínico que puede resultar grave. Su 
etiología se desconoce, aunque pare-
ce precipitada por dispositivos que fa-
vorecen la trombosis aguda. Debemos 
considerar este hecho al indicar la 
oclusión de aneurismas incidentales.

O16.

Meningitis aséptica con 
hipoglucorraquia por la ruptura 
de un quiste epidermoide

I. Rubio Baines, J. Sánchez  
Ruiz de Gordoa, E. Erro Aguirre

Servicio de Neurología. Complejo 
Hospitalario de Navarra. Pamplona.

Objetivo. Describir un caso de menin-
gitis subaguda con hipoglucorraquia 
por la presumible ruptura de un quis-
te epidermoide de ángulo pontoce
rebeloso. Caso clínico. Mujer de 41 
años, con antecedentes de colestea-
toma de ángulo pontocerebeloso in-
tervenido en 1996. Acudió a urgencias 
por un cuadro febril de hasta 38,5 °C 
de 15 días de evolución, acompaña-
do de náuseas y vómitos. En la explo-
ración presentaba parálisis facial pe-
riférica residual, sin rigidez de nuca, 
Lassègue positivo a 60°. Estudio de 
líquido cefalorraquídeo (LCR): 400 leu-
cocitos, 85% polimorfonucleares, pro-
teínas de 165 mg/dL, glucosa de 13 
mg/dL. Reacción en cadena de la po-
limerasa para virus y para Mycobacte-
rium tuberculosis negativa, cultivos 
negativos y QuantiFERON ® negativo. 
Citologías negativas. Resonancia mag-
nética craneal: quiste epidermoide 
en cisternas de la base, cambios pos-
quirúrgicos. Tomografía axial compu-
tarizada toracoabdominopélvica: ne-
gativa para neoplasia oculta. Se ini-
ció tratamiento antivírico, antibiótico 

y antituberculoso de forma empírica 
junto con tratamiento corticoideo. Se 
realizaron dos estudios de LCR de 
control, donde persistieron las altera-
ciones. Se estableció el diagnóstico 
de meningitis química por rotura de 
un quiste epidermoide. Conclusiones. 
La meningitis química por ruptura de 
un quiste epidermoide es una de las 
causas de hipoglucorraquia grave y 
su diagnóstico requiere la exclusión 
de otras causas de meningitis asépti-
ca. En ocasiones pueden verse crista-
les de colesterol en el LCR. Se ha des-
crito de forma infrecuente tras la re-
sección tumoral. La ruptura del quis-
te provoca la liberación de partículas 
de grasa en el espacio subaracnoideo 
y el sistema ventricular, produciendo 
irritación meníngea. 

O17.

Esfingolipidosis: presentación 
de un caso y revisión de la 
bibliografía

M. García de las Cuevas a, B. Pardiñas 
Barón b, P. Rego Sousa c, B. Sánchez 
Dueñas d, A. Aldemira Liz e, M. Torrebadell f, 
L. Gor g, A. Rodríguez Antigüedad a 

a Servicio de Neurología. Hospital 
Universitario de Basurto. Bilbao. b Servicio 
de Neurología. Hospital Clínico Universitario 
Lozano Blesa. Zaragoza. c Servicio de 
Pediatría. Hospital Doña Estefanía. Lisboa. 
d Servicio de Neuropediatría. e Servicio de 
Pediatría. f Servicio de Hematología. 
Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.  
g Institut de Bioquímica Clínica. Hospital 
Clínic. Barcelona. 

Introducción. Las esfingolipidosis for-
man un grupo de enfermedades cau-
sadas por la disfunción de enzimas li-
sosomales de la ruta de los esfingolí-
pidos, provocando la acumulación de 
éstos en los lisosomas de los diferen-
tes tejidos corporales. Caso clínico. Ni-
ña nacida a las 41 semanas de gesta-
ción con lesiones ictióticas en la piel 
sugestivas de bebé colodión. Desde 
los primeros días presentó hiperex-
tensión cervical. A las diez semanas, 
en el contexto de una infección respi-
ratoria, mostró episodios recurrentes 
de apnea con parada cardiorrespira-
toria que precisaron reanimación car-
diopulmonar e intubación, con poste-
rior colocación de traqueostomía. Pro-

gresivamente desarrolló hepatoesple-
nomegalia grave con anemia y trom-
bocitopenia, mioclonías en las cuatro 
extremidades, hipertonía distal y sig-
nos de disfunción troncoencefálica. 
Resonancia magnética cerebral: pér-
dida de volumen encefálico de predo-
minio en el hipocampo. Electroence-
falograma: descargas de punta y pun-
ta onda parietooccipitales con gene-
ralización durante el sueño. Aspirado 
medular: macrófagos vacuolados tin-
ción fosfatasa ácida tartrato resisten-
te positiva. Estudio bioquímico: defi-
ciencia enzimática de β-glucocerebro
sidasa en leucocitos. Estudio genéti-
co: mutación puntual en el exón 8 
(L444P) y deleción en el otro alelo 
(c1263_1317del55), ambas en hetero-
cigosis. Conclusiones. La enfermedad 
de Gaucher es la patología más fre-
cuente por depósito lisosomal. Se de-
be al déficit de actividad de la β-glu
cocerebrosidasa, lo que lleva a la acu-
mulación de glucosilceramida en los 
lisosomas de los macrófagos. Su es-
pectro clínico incluye afectación visce-
ral con hepatoesplenomegalia, cito-
penias, alteraciones óseas y neuroló-
gicas. Se distinguen tres formas de 
presentación clínica según la afecta-
ción neurológica. Presentamos un ca-
so de enfermedad de Gaucher tipo 2, 
una entidad de incidencia inferior a 
1/100.000. 

Ponencias

PO1.

Complicaciones neurológicas 
de la radioterapia

J. Gállego Pérez-Larraya

Área de Neurooncología. Departamento 
de Neurología. Clínica Universidad de 
Navarra. Pamplona.

A pesar de los continuos avances en 
otras modalidades terapéuticas, la ra-
dioterapia sigue siendo la herramien-
ta terapéutica más eficaz en neuroon-
cología y constituye una parte esen-
cial del tratamiento estándar de la 
mayoría de tumores del sistema ner-
vioso. Como contrapartida a su efica-
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cia, ésta puede producir complicacio-
nes neurológicas importantes. El mal 
pronóstico que tradicionalmente han 
tenido los pacientes con tumores ce-
rebrales y la ausencia de otras alter-
nativas terapéuticas han hecho que 
durante años se haya priorizado el 
efecto antitumoral de la radioterapia 
en detrimento de la prevención de su 
neurotoxicidad. Sin embargo, en los 
últimos años se han producido mejo-
ras significativas en la supervivencia 
de los pacientes neurooncológicos, 
con el consiguiente interés creciente 
en minimizar tales complicaciones 
neurológicas. La clasificación tradicio-
nal de estas complicaciones en fun-
ción del tiempo transcurrido (aguda, 
diferida precoz y diferida tardía) si-
gue vigente actualmente y se correla-
ciona con las diferentes etapas fisio-
patológicas que acontecen en la neu-
rotoxicidad posradiación: aumento de 
permeabilidad de la barrera hemato-
encefálica, apoptosis de precursores 
oligodendrogliales, edema vasogéni-
co y edema, e hipoxia y producción de 
factor de crecimiento endotelial vas-
cular. De las diferentes complicacio-
nes, la pseudoprogresión y la radio-
necrosis suponen en la actualidad un 
importante reto diagnóstico y tera-
péutico en neurooncología. Induda-
blemente, los beneficios de la radio-
terapia superan con creces sus riesgos, 
y es mayor la proporción de pacien-
tes que se benefician de esta modali-
dad terapéutica que los que padecen 
complicaciones graves posradiación. 
No obstante, es preciso seguir desa-
rrollando nuevas estrategias preven-
tivas y terapéuticas que minimicen 
aún más dichas complicaciones. 

PO2.

Enfermedad de Niemann-Pick C: 
una patología tratable

J. Gascón Bayarri

Servicio de Neurología.  
Hospital de Bellvitge. Barcelona.

La enfermedad de Niemann-Pick C es 
una patología rara, neurodegenera-
tiva, por depósito lisosomal, caracte-
rizada por un trastorno del transpor-
te intracelular y acúmulo de coleste-
rol, fosfolípidos y glucoesfingolípidos 

en el encéfalo y otros órganos (híga-
do y bazo), y que provoca manifesta-
ciones clínicas heterogéneas. Presen-
ta una herencia autosómica recesiva 
por mutaciones en los genes de las 
proteínas NPC1 (95% de ellas) y 
NPC2, y afecta a 1 de cada 120.000 

nacimientos. Comienza en edades in-
fantojuveniles mayoritariamente (aun-
que un 5-20% aparecen en adultos). 
Presenta tres grandes grupos de sín-
tomas: a) Corticales: deterioro cogni-
tivo (85%), epilepsia (50%), altera-
ciones psiquiátricas (30%, en forma 
de psicosis y agresividad); b) Subcor-
ticales/cerebelosos/troncoencefálicos: 
trastornos del movimiento (70-80%, 
distonía), ataxia/síndrome cerebelo-
so (85%), parálisis supranuclear de 
la mirada (80%), síndrome pseudo-
bulbar (70-80%), cataplejía gelástica 
(50%), sordera neurosensorial (15%); 
c) Viscerales: esplenomegalia (80%), 
hepatomegalia, pneumopatía, trom-
bocitopenia. Se consideran signos es-
pecíficos de la enfermedad la coles
tasis neonatal, la esplenomegalia, la 
parálisis supranuclear de la mirada y 
la cataplejía. El diagnóstico es bioquí-
mico (tinción de Filipina) y genético. 
Los oxisteroles en plasma pueden ser 
un buen biomarcador. El tratamiento 
con miglustat ha demostrado ser útil 
en el control de la mirada, la disfagia 
y la discapacidad, así como la espec-
troscopia por resonancia magnética.

PO3.

Aproximación diagnóstica  
a las ataxias de inicio tardío

M. Arias

Servicio de Neurología. Complexo 
Hospitalario Universitario de Santiago  
de Compostela.

Anita Harding consideraba como ata
xias tardías aquellos cuadros de dis-
función del cerebelo o de sus conexio-
nes con inicio después de los 30 años. 
Una amplia variedad de causas, espo-
rádicas y hereditarias, y distintos me-
canismos producen ataxia, cuyo curso 
puede ser agudo-subagudo, paroxís-
tico o progresivo, y coexistir (síndro-
me cerebeloso plus) o no (síndrome 
cerebeloso puro) con afectación de 
otros sistemas. El primer pilar para al-

canzar un diagnóstico etiológico es 
una historia adecuada que, precisan-
do el cuadro clínico y su evolución, 
pondrá énfasis en antecedentes per-
sonales y familiares y permitirá solici-
tar distintos tipos de estudios analíti-
cos, de neuroimagen y genéticos. Den-
tro de las ataxias esporádicas, están 
las de etiología vascular, migrañosa, 
tóxica, carencial, infecciosa, inmuno-
lógica (esclerosis múltiple, encefalo-
mielitis diseminada aguda, enferme-
dad celíaca, anticuerpos anti-GAD...) 
tumoral, paraneoplásica y psicógena. 
Las formas cerebelosas de la parálisis 
supranuclear progresiva, la atrofia 
multisistémica y las prionopatías es-
porádicas son de curso crónico. Las 
ataxias hereditarias recesivas comien-
zan antes y suelen asociar neuropa-
tía: las más habituales son la ataxia 
de Friedreich (puede presentarse tar-
díamente con espasticidad/hiperrefle
xia), las ataxias con apraxia óptica I y 
II y la ataxia-telangiectasia. Hay que 
pensar en entidades con tratamien-
tos eficaces: enfermedad de Wilson, 
xantomatosis cerebrotendinosa, en-
fermedad de Niemann-Pick C, hipovi-
taminosis E. Mutaciones tanto en el 
ADN mitocondrial (neuropatía-ata
xia-retinitis pigmentosa) como nuclear 
(POLG1, Twinkle, RMM2B) pueden 
causar ataxia. Debe tenerse en cuen-
ta el síndrome de temblor-ataxia li-
gado por premutación del cromoso-
ma X frágil. Las ataxias espinocerebe-
losas (ataxias dominantes) tipos 1, 2, 
3, 6 y 7 son las más frecuentes; en 
Galicia lo es el tipo 36 (ataxia, sorde-
ra, fasciculaciones linguales). 

PO4.

Posibilidades de la terapia 
celular en la enfermedad 
cerebrovascular 

T. Sobrino Moreiras

Instituto de Investigación Sanitaria de 
Santiago (IDIS). Santiago de Compostela.

Introducción. La orientación terapéu-
tica en el ictus isquémico agudo está 
limitada a las terapias reperfusoras 
farmacológicas o mecánicas que, aun-
que mejoran el pronóstico funcional, 
se emplean en menos de un 5% de 
pacientes. En la hemorragia intrace-

rebral, el panorama todavía es más 
desalentador, ya que actualmente no 
existe tratamiento farmacológico al-
guno que haya mostrado eficacia en 
la práctica clínica. Si bien se han dise-
ñado estrategias farmacológicas neu-
roprotectoras, ampliamente eficaces 
en modelos experimentales, éstas fi-
nalmente han fracasado en el trata-
miento del ictus en humanos. Tras un 
ictus, el pronóstico a los seis meses 
depende del tamaño y topografía de 
la lesión, así como del grado y efica-
cia de los mecanismos de reparación 
y de plasticidad neuronal del indivi-
duo, responsable último de su recu-
peración funcional. Por ello, las estra-
tegias de reparación cerebral son ac-
tualmente una opción terapéutica con-
templada en el tratamiento del ictus. 
Objetivo. Establecer las posibilidades 
actuales de la terapia celular en la en-
fermedad cerebrovascular. Desarrollo. 
Actualmente, la eficacia de la admi-
nistración exógena de factores de cre-
cimiento o de células progenitoras y 
mesenquimales se está examinando 
en ensayos clínicos. Estos ensayos clí-
nicos se apoyan en los antecedentes 
de estudios básicos y clínicos observa-
cionales que avalan su posible efica-
cia. Conclusiones. El conocimiento de 
los mecanismos moleculares y celula-
res que regulan los procesos de plasti-
cidad cerebral y neurorreparación tras 
el ictus puede contribuir al desarrollo 
de una nueva opción terapéutica ba-
sada en terapia celular para la enfer-
medad cerebrovascular.

PO5.

Enfermedad de Huntington: 
espectro genético y clínico

I. Gastón Zubimendi

Servicio de Neurología. Complejo 
Hospitalario de Navarra. Pamplona.

Introducción. La enfermedad de Hun-
tington (EH) es un trastorno neuro
degenerativo hereditario, autosómico 
dominante, por una expansión pato-
lógica del triplete CAG (n ≥ 36) en el 
gen mutado, de penetrancia comple-
ta. Cursa característicamente con co-
rea y alteraciones cognitivo-conduc-
tuales progresivas. Se han descrito 
formas atípicas y nuevas mutaciones 
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en descendientes de personas con 
expansión en rango normal, pero 
próximo al patológico, denominados 
alelos intermedios. Objetivos. Comu-
nicar la experiencia de una consulta 
de EH, incidiendo en casos atípicos, y 
revisar el estado actual de conoci-
miento sobre alelos intermedios para 
unificar criterios en estudios predicti-
vos y en consejo genético. Desarro-
llo. Se presentan casos clínicos extre-
mos del espectro de EH, pacientes en 
los que la EH se inicia a edad avanza-
da, con predominio de síntomas no 
motores o motores de escasa reper-
cusión y grado I patológico de Vonsa-
tel. También pacientes con inicio en 
edad juvenil, atípica, con elevado nú-
mero de repeticiones y grado IV de 
Vonsatel. La definición actual del ran-
go de repeticiones en alelos interme-
dios es de 27-35 y existen factores, 
como el tamaño del alelo, el sexo 
masculino, la edad avanzada del pro-
genitor, la secuencia del gen y el ha-
plotipo, que influyen en la expansión 
a rango patológico. Conclusiones. Exis-
ten formas atípicas de EH, no infre-
cuentes. Los casos de baja penetran-
cia suelen presentar, si lo hacen, clí-
nica tardía y atípica y se correspon-
den con escasos cambios patológicos; 
los pacientes de inicio muy temprano 
presentan clínica atípica y graves ha-
llazgos patológicos. Hay que reconsi-
derar y unificar criterios en test pre-

dictivo y consejo genético en alelos 
intermedios. 

PO6.

Tratamiento médico de  
la epilepsia: cómo empezar

J.J. Poza

Servicio de Neurología. Hospital 
Universitario Donostia. San Sebastián.

Introducción. En los últimos años asis-
timos a un constante incremento en 
el número de fármacos antiepilépti-
cos, con distinto mecanismo de acción, 
farmacocinética y tolerabilidad. Algu-
nos sólo están indicados como trata-
miento coadyuvante de crisis parcia-
les, pero ya hay diez aprobados para 
su uso en monoterapia. Objetivo. Re-
visar el perfil de los fármacos antiepi-
lépticos y conjugarlo con las caracte-
rísticas de los posibles pacientes para 
ofrecer pautas orientativas que pue-
dan ser de utilidad a la hora de elegir 
el primer tratamiento antiepiléptico. 
Desarrollo. El principal criterio de elec-
ción es un adecuado balance entre 
eficacia y tolerabilidad. Los estudios 
realizados hasta ahora muestran que 
no hay grandes diferencias en lo que 
se refiere a eficacia, por lo que, a prio-
ri, debe primarse la tolerabilidad. Den-
tro de este epígrafe no sólo hay que 
considerar la frecuencia de efectos 

adversos, sino también la posible re-
levancia de algunos efectos secunda-
rios en determinados pacientes. Tam-
bién los aspectos metabólicos tienen 
su importancia, especialmente en cier-
tas poblaciones, pues pueden agravar 
o dificultar el control de enfermeda-
des concomitantes o aumentar el ries-
go de padecerlas. Conclusiones. La 
multiplicidad de opciones a la hora de 
iniciar un tratamiento antiepiléptico 
no debe verse como una complicación, 
sino como la oportunidad de ofrecer 
el fármaco más ajustado a las necesi-
dades de cada paciente.

PO7.

Tratamiento médico de  
la epilepsia: cómo continuar  
si fracasa la primera opción

I. Garamendi Ruiz

Unidad de Epilepsia. Hospital Universitario 
de Cruces. Baracaldo, Vizcaya.

Introducción. Si un primer fármaco anti
epiléptico fracasa en obtener el con-
trol de las crisis, debemos plantear-
nos el por qué: si hemos realizado el 
diagnóstico correcto de epilepsia o del 
síndrome epiléptico, si hemos emplea-
do el fármaco adecuado en la dosis 
apropiada, o si el paciente lo ha to-
mado correctamente. Una vez resuel-
tas estas dudas, podemos plantear el 

ajuste farmacológico. Desarrollo. Co-
mo norma general, conviene probar 
un fármaco con diferente mecanismo 
de acción al que ha fracasado, o uno 
que posea varios mecanismos. Ade-
más, se deben tener en cuenta las ca-
racterísticas del paciente: edad, comor-
bilidades, sexo... Lo más razonable es 
utilizar un nuevo fármaco en monote-
rapia, dado que en principio conlleva 
menos efectos adversos, mejor cum-
plimiento, menor coste y menos inte-
racciones. Es especialmente recomen-
dable si el primer fármaco ha sido in-
eficaz o mal tolerado. Sin embargo, 
en ocasiones (como en el caso de que 
el fármaco inicial se tolere adecuada-
mente pero se obtenga una respues-
ta subóptima), puede recurrirse a una 
biterapia, teniendo en cuenta la deno-
minada ‘politerapia racional’. Se basa 
en asociar fármacos antiepilépticos con 
diferentes mecanismos de acción y 
que presenten interacciones farmaco-
cinéticas y farmacodinámicas favora-
bles, con el fin de aumentar la efica-
cia y minimizar los efectos adversos. 
Si cualquiera de estas opciones fraca-
sa, debemos de nuevo replantear el 
diagnóstico y el adecuado cumplimien-
to, o bien considerar si nos encontra-
mos ante una epilepsia refractaria al 
tratamiento farmacológico. En este 
caso, o si hay dudas en el diagnóstico, 
debe remitirse al paciente a una uni-
dad especializada de epilepsia.


