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Serie de pacientes con esclerosis
multiple en tratamiento con
fampridina en la Unidad de
Esclerosis Multiple del Hospital
Universitario Son Espases

M. Massot Cladera, R. Diaz Navarro,

V. Nufez Gutiérrez, M.C. de la Bandera,
D. Moragues Benito, F.J. Molina Martinez,
I. Martinez Lépez, B. Sureda Ramis,
M.C. Calles Herndndez

Introduccion. La esclerosis multiple es
la principal causa de discapacidad no
traumdtica en el adulto joven. Se ha
estimado que hasta el 67% de los pa-
cientes presentan problemas mode-
rados-graves de la movilidad, por lo
que el uso de farmacos como la fam-
piridina ha adquirido un especial pro-
tagonismo por su importancia en la
mejoria de la marcha. Pacientes y mé-
todos. Se presenta la serie de pacien-
tes diagnosticados de esclerosis mal-
tiple en seguimiento por la Unidad de
Esclerosis Multiple del Servicio de
Neurologia del Hospital Universitario
Son Espases que han recibido trata-
miento con famipridina entre junio de
2014 y mayo de 2015. Resultados. De
un total de 60 pacientes candidatos a
recibir tratamiento con fampiridina, se
excluyeron cuatro casos por presentar
contraindicaciones y dos por pérdidas
de seguimiento. De los 46 casos en
los que se pudo iniciar el tratamiento,
35% son varones y 65% son mujeres,
de 26-68 afios de edad, con EDSS ba-
sal entre 4y 7, siendo su uso mas fre-
cuente en formas secundarias progre-
sivas de la enfermedad (n = 30). Vein-
te pacientes no presentaron ningun
efecto adverso, y el resto de los casos

refirieron reacciones adversas de in-
tensidad leve, bien toleradas en su
mayoria. Las mas frecuentes fueron
sensacion de mareo y estrefimiento.
Se ha suspendido el tratamiento en el
21,7% de los pacientes por efectos se-
cundarios o ineficacia (valorado por
la escala MSWS-12 y velocidad de la
marcha). Conclusién. La fampiridina es-
ta demostrando un beneficio en el tras-
torno de la marcha de los pacientes
con esclerosis multiple, con un perfil
de tolerancia bueno.

2.

Andlisis descriptivo de una
serie de pacientes adultos
con amnesia global transitoria
J. Camifia Mufiiz, T. Mateos Salas,

E. Conde Blanco, E. Villarreal Vitdrica,
H. Vico Bondia

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

Introduccion. La amnesia global tran-
sitoria es un tipo particular de trastor-
no de la memoria que se produce con
cierta frecuencia en personas de edad
madura y ancianas. Su etiopatogenia
aln no se ha podido definir, lo que
contribuye a que exista variabilidad
en el seguimiento clinico de los pa-
cientes. Pacientes y métodos. Se rea-
liza un andlisis retrospectivo observa-
cional de una serie de 35 pacientes
atendidos por el Servicio de Neurolo-
gia de nuestro hospital, durante el pe-
riodo comprendido entre mayo de
2013y abril de 2015, y cuyo diagndsti-
co al alta ha sido de amnesia global
transitoria. Se analizan las caracteris-
ticas sociodemograficas, antecedentes
patolégicos, posibles desencadenan-
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tes, pruebas solicitadas y tratamiento
instaurado. Resultados. Entre otros
datos destaca que la mayoria de los
pacientes de la muestra son mujeres
(n = 27; 77,14%), la edad media se
encuentra en la séptima década de la
vida (71,43%) y las pruebas mas solici-
tadas de manera ambulatoria han si-
do la neurosonologia, la electroence-
falografia y la resonancia magnética.
Conclusién. La descripcién exhaustiva
de los casos de nuestra serie y la com-
paracién con la bibliografia contribu-
ye a precisar la caracterizacién de los
rasgos clinicos de la amnesia global
transitoria.

3.

Experiencia inicial de la
trombectomia mecanica
en Baleares

A. Boix Moreno, T. Mateos Salas,

T. Ivanovski, J. Camifia Mufiiz,

M.D. Moragues Benito, M. Massot Cladera,
A. Moreno Rojas, S. Tur Campos,

. Legarda Ramirez, M.A. Castafio Blazquez,
S. Miralbes Celma, C. Jiménez Martinez

Objetivo. Describir nuestra experien-
cia inicial con la trombectomia meca-
nica en las Islas Baleares. Pacientes y
métodos. Analisis retrospectivo de 20
pacientes tratados con trombectomia
mecanica, en las Islas Baleares, desde
diciembre de 2014 hasta mayo de
2015. Se analizan tiempos de llegada
y tratamiento, y resultados provisio-
nales de efectividad clinica, con NIHSS
al alta. Resultados. Tiempo medio des-
de el inicio de los sintomas hasta la
atencién neuroldgica: 120 min. Tiem-
po desde la neuroimagen hasta la pun-
cién arterial: 129 min. Tasa de recana-

lizacién completa: 80%. Reduccién me-
dia de 9,5 puntos de NIHSS al alta.

4,

Polineuropatias inflamatorias
poco frecuentes

M. Boix Codony

Pinderfields General Hospital.
Wakefield, Reino Unido.

Introduccion. Bajo el nombre de poli-
neuropatias de origen inflamatorio se
agrupa una serie amplia y extraordi-
nariamente diversa de entidades po-
tencialmente tratables, algunas de ellas
relativamente frecuentes y otras real-
mente raras. Aunque la inmensa ma-
yoria de polineuropatias inflamatorias
presentan un patrén desmielinizante
que permite su identificacién, en al-
gunas entidades es posible hallar pa-
trones axonales o incluso neurografias
dentro de la normalidad. La historia
clinica detallada y las particularidades
del cuadro clinico, como la asimetria
de los sintomas, la comorhbilidad, la
presencia de temblor o el patrén tem-
poral (afectacion precoz del nervio cu-
bital o peroneal, progresion escalona-
da o remitente recurrente) son claves
para identificar y clasificar dichos ca-
s0s, y para establecer un tratamiento.
Casos clinicos. Se presentan tres casos
inhabituales de polineuropatias infla-
matorias, diagnosticadas en los Ulti-
mos dos afios, todos ellos mujeres. El
curso fue agudo (caso 1), remitente
recurrente (caso 2) o crénico progre-
sivo (caso 3). Los casos 1y 3 presenta-
ban también otras enfermedades au-
toinmunes (psoriasis, celiaquia). Los
diagndsticos fueron: a) Caso 1: enfer-
medad de Sjogren vasculitica, con con-
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firmacién histolégica y excelente res-
puesta al tratamiento inmunosupresor;
b) Caso 2: perineuritis de Wartemberg,
confirmado histolégicamente pero sin
respuesta al tratamiento; c¢) Caso 3:
CANOMAD (sin confirmacién histoldgi-
ca, tratamiento en curso). Conclusién.
Como es norma en neurologia, una
exhaustiva historia clinica y una ex-
ploracién fisica minuciosa son impres-
cindibles para la correcta identifica-
cién de los distintos subgrupos de po-
lineuropatias inflamatorias.

5.

Novedades terapéuticas en
enfermedades neuromusculares
M. Boix Codony

Pinderfields General Hospital.
Wakefield, Reino Unido.

En la Gltima década, los avances en ge-
nética, inmunologia y diagndstico mo-
lecular han ampliado notablemente
nuestro conocimiento y comprension
de las enfermedades neuromusculares.
Alos cambios en la clasificacion de las
enfermedades y a los métodos diag-
nosticos, poco a poco se han sumado
nuevas dianas terapéuticas que permi-
ten, por primera vez, ofrecer tratamien-
tos especificos a pacientes con enfer-
medades que tradicionalmente se han
considerado letales o incurables. La te-
rapia de sustitucion enzimatica (alglu-
cosidasa a en la enfermedad de Pom-
pe) y los farmacos solubilizadores de
amiloide (tafamidis en la polineuro-
patfa amiloide familiar) estan amplia-
mente disponibles, y los nuevos anti-
cuerpos monoclonales (rituximab, ecu-
lizumab) ofrecen perspectivas prome-
tedoras para el tratamiento de las neu-
ropatias autoinmunes. Se ofrece una
breve revisién de estos tratamientos y
otras novedades terapéuticas relevan-
tes ya comercializadas o en fases avan-
zadas del desarrollo, como la terapia
génica en la distrofia muscular de Du-
chenne (oligonucledtidos antisentido,
ataluren), inhibidores de la aldosa re-
ductasa en neuropatias diabéticas (epa-
Irestat, ranirestat) y los activadores di-
rectos de la tropomiosina (tirasemtiv)
para el tratamiento sintomdtico de la
miastenia grave y de la esclerosis late-
ral amiotréfica.
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6.

7.

Formas atipicas del sindrome
de Guillain-Barré. Descripcidn y
experiencia clinica en el Hospital
Son Llatzer de 2012 a 2015

C. Mico, C. Arbés, M. Usén, A. Espino

Ictus recurrente secundario
a arteritis de células gigantes
T. Ivanovski, E. Conde, A. Boix, M.J. Torres

Servicio de Neurologia. Hospital Universitario
Son Espases.

Objetivo. El término ‘sindrome de Gui-
llain-Barré’ (SGB) engloba un conjun-
to heterogéneo de patologias que in-
cluyen el sindrome de Miller Fisher y
sus formas atipicas. Revisamos los pa-
cientes diagnosticados de 2012 a
2015 para catalogarlos segun la nue-
va clasificacion (grupo de clasificacion
del SGB). Pacientes y métodos. Estu-
dio descriptivo retrospectivo de los
pacientes que ingresaron en el Hospi-
tal Son Llatzer durante el periodo 2012-
2015. Se elaboré una base de datos
para la recogida de datos sociodemo-
graficos, epidemioldgicos, sintomas
de inicio, tiempo de evolucién-ingre-
so y estudios realizados. Resultados.
El nimero total de pacientes fue de 21
(17 varones), con una edad media de
53,7 afios. En un 38% existia antece-
dente de infeccién. El tiempo medio
de evolucién de los sintomas fue de
8,1 dias (mayor en formas atipicas).
En cuanto al diagnéstico final, un 52%
fueron formas atipicas y un 23% pre-
sentaban reflejos normales o exalta-
dos. Tiempo medio de ingreso: 20 dias
(formas atipicas: 23,3 dias). Respecto
al estudio electrofisiolégico, la onda
H fue en todos los casos patoldgica
(n=9). La preservacion del SNAP (po-
tencial de accidn del nervio sensorial)
del nervio sural estaba presente en el
72% de los pacientes. Unicamente en
cuatro casos se objetivaron anticuer-
pos antigangliésido (anti-GD1b, GQ1b
y GM1). El 90% presentaba secuelas al
alta. Conclusiones. Segun la nueva cla-
sificacion clinica, el 52% corresponde-
rian a formas atipicas, con un tiempo
de evolucién y de ingreso mayor. Has-
ta en un 23% tenian reflejos de estira-
miento muscular preservados. Se ob-
jetivan signos precoces en el estudio
electrofisioldgico (respuesta del nervio
sural normal y ausencia de ondas H).
Existen formas atipicas que hay que
tener presentes para evitar el retraso
diagndstico y terapéutico.

Introduccion. La arteritis de células gi-
gantes es una enfermedad sistémica
y crénica que afecta fundamentalmen-
te las arterias de gran y mediano cali-
bre que se originan en el cayado adr-
tico. Es una causa poco comun y pro-
bablemente infradiagnosticada de ic-
tus, pero con graves consecuencias si
no se diagnostica y se trata de mane-
ra precoz. Caso clinico. Varén de 72
afos, con antecedentes de hiperten-
sion arterial, en estudio ambulatorio
por un cuadro de astenia, anorexia y
pérdida de peso de aproximadamen-
te un afio de evolucidn. Ingresé en
nuestro servicio por presentar de for-
ma brusca inestabilidad y visién doble
de cinco dias de evolucién, encontran-
dose en la tomografia computarizada
craneal urgente un infarto agudo he-
micerebeloso izquierdo. Durante el in-
greso sufrid recurrencia, con empeo-
ramiento neuroldgico, y una resonan-
cia magnética cerebral objetivd nuevos
infartos en el hemicerebelo contrala-
teral y en la protuberancia, con gra-
ve artropatia de ambas arterias verte-
brales y la arteria basilar, por lo que
se inicié anticoagulacion. Estos hallaz-
gos, junto con el cuadro previo y las
alteraciones de laboratorio, donde des-
tacaba anemia y aumento de reac-
tantes agudos, sugerian un proceso
inflamatorio de los vasos, que se con-
firmd posteriormente por una biopsia
de arteria temporal y por hallazgos en
una tomografia por emisién de posi-
trones compatibles con arteritis de
grandes vasos. Se inicié tratamiento
inmunosupresor, con buena evolucién
clinica. Conclusién. El diagndstico co-
rrecto y precoz de la arteritis de célu-
las gigantes es el primer paso y el as-
pecto esencial para un tratamiento exi-
toso, dado que la mayoria de los pa-
cientes con afectacién del sistema ner-
vioso central previamente presentan
sintomas o signos sistémicos. Hay que
considerar esta posibilidad diagnés-
tica en pacientes mayores con clinica

compatible e instaurar tratamiento
inmunosupresor y antiagregante o an-
ticoagulante de manera precoz, con
la intencién de prevenir el deterioro
neurolégico o la muerte.

8.

Epilepsia y glioblastomas

C. Arbés Barber, M. Ruiz Lopez,
A. Espino Ibafiez

Objetivo. Establecer la relacion entre
la epilepsia en el glioblastoma y la
presencia de mutacién de la isocitrato
deshidrogenasa-1 (IDH-1). Pacientes y
métodos. Hemos revisado todos los
casos diagnosticados de glioblastoma
desde la apertura de nuestro centro.
De todos ellos, hemos seleccionado
aquellos intervenidos o biopsiados por
el Servicio de Neurocirugia del Hospi-
tal Son Espases y a los que se ha reali-
zado la determinacién inmunohisto-
quimica de esta mutacion. Resultados.
Disponemos de una serie de 84 pa-
cientes diagnosticados de glioblasto-
ma. Revisamos en cudles de ellos la
determinacién de IDH-1 ha sido positi-
vay si se correlaciona con la presencia
de crisis epiléptica en algin momento
del curso clinico.

9.

Hallazgos neuropsicolégicos
y de neuroimagen en un
caso de amnesia global
transitoria en fase aguda

J. Camifia Mufiiz®, T. Mateos Salas?,

E. Conde Blanco?, E. Villarreal Vitérica?,
M.J. Picado Valles®, S. Rubi Sureda®,
H. Vico Bondia®

2Servicio de Neurologia. °Servicio de
Radiodiagnéstico. Servicio de Medicina
Nuclear. Hospital Universitario Son Espases.
Palma de Mallorca.

Introduccion. Diversos estudios han in-
tentado caracterizar la fisiopatologia
de la amnesia global transitoria a tra-
vés de la neuropsicologia y las prue-
bas de neuroimagen y neuroimagen
funcional, con hallazgos que no han
alcanzado el suficiente consenso. Ca-
so clinico. Mujer con amnesia global
transitoria de repeticion, en la que se
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ha realizado el estudio de uno de los
episodios en su fase aguda mediante
neuropsicologia, resonancia magné-
tica, tomografia por emisién de posi-
trones, neurosonologia y electroen-
cefalografia. El estudio neuropsicolé-
gico mostraba alteracién de la me-
moria operativa y de la memoria epi-
sédica. En la resonancia magnética
se observaban lesiones en circunvolu-
ciones del hipocampo y en la cabeza
del caudado, con restriccion de la di-
fusion. La tomografia por emisién de
positrones objetivaba una minima
zona de hipocaptacion en el segmen-
to posterior del hipocampo derecho,
de significado dudoso, captacién de
los ndcleos basales preservada y una
muy leve asimetria de captacion tala-
mica (izquierda < derecha), también
de significado cuestionable. Conclu-
sion. El estudio de la amnesia global
transitoria en la fase aguda median-
te el uso de nuevas técnicas de neu-
roimagen, particularmente secuencias
de difusion de resonancia magnética,
junto al estudio neuropsicoldgico y
los hallazgos de la tomografia por
emisién de positrones, pueden con-
tribuir a revelar la etiopatogenia de
esta patologia.

10.

Paquimeningitis reumatoide,
la gran desconocida
E. Conde Blanco, T. Ivanovski,

E. Villarreal Vitérica, T. Mateos Salas,
A. Boix Moreno, M.J. Torres Rodriguez

Introduccién. La paquimeningitis reu-
matoide se produce con mayor fre-
cuencia en pacientes diagnosticados
de artritis reumatoide con factor reu-
matoide positivo. Objetivo. Describir
las caracteristicas clinicas, de labora-
torio, neuroimagen y tratamiento de
una serie de tres pacientes con pa-
quimeningitis reumatoide. Casos cli-
nicos. Dos mujeres y un varén, con
una edad media de 62 + 10,39 afos,
diagnosticados de reumatismo palin-
drémico uno de ellos, que progresé a
artritis reumatoide tras ocho afios de
seguimiento, y de artritis reumatoide
los dos restantes. El tiempo de evolu-
cién de la artritis reumatoide previa
a la aparicién de la paquimeningitis

reumatoide fue de 9 + 2,65, afios des-
de 2003 hasta 2015. Los tres casos
tenian factor reumatoide positivo y
sdlo uno de ellos manifestaba afecta-
cién extraarticular. La forma de pre-
sentacion fue diferente en cada uno
de los pacientes, manifestandose co-
mo trastorno sensitivo autolimitado,
crisis epiléptica aguda y alteracién de
conducta de semanas de evolucién.
En los tres casos la neuroimagen mos-
tré infiltracion leptomeningea, pero
sélo en uno se confirmé la sospecha
diagnéstica con biopsia cerebral. To-
dos fueron tratados con terapia corti-
coidea, con remisién posterior de la
sintomatologia. Conclusiones. Los ca-
sos presentados tenfan una artritis reu-
matoide seropositiva, presentaron pa-
quimeningitis reumatoide tras una
larga evolucién de la enfermedad y
respondieron favorablemente al tra-
tamiento corticoideo, como se ha des-
crito en la bibliografia. Se trata de una
complicacién extraarticular infrecuen-
te, pero potencialmente tratable, que
debe considerarse en pacientes con
artritis reumatoide que presentan afec-
tacién neuroldgica.

1.

cién y, posteriormente, evolucién en
consultas externas. Resultados. Se re-
visan un total de 68 interconsultas
realizadas, con una edad media de
los pacientes de 58,7 afios, un 55,7%
mujeres. Los motivos de interconsul-
ta mas frecuentes fueron la valora-
cién de deterioro cognitivo (40%), del
parkinsonismo (17,6%) y ‘descartar
organicidad’ (14,1%). El 57% de los
pacientes diagnosticados inicialmen-
te de deterioro cognitivo leve evolu-
cionaron a demencia en el sequimien-
to posterior en consultas; el 73% de
los pacientes con parkinsonismo lo
presentaban inducido por farmacos,
y el 75% de ‘descartar organicidad’
fue diagnosticado de clinica conversi-
va. Los grupos diagndsticos psiquia-
tricos por los que mas consultaron
fueron: depresion (n = 17), trastorno
bipolar (n = 12) y trastorno de perso-
nalidad (n = 8). Conclusiones. Los da-
tos obtenidos sugieren que presentar
deterioro cognitivo leve y comorbili-
dad psiquidtrica que requiera ingreso
aumenta el riesgo de demencia, a
expensas de las limitaciones de nues-
tro estudio.

12.

Andlisis de la valoracion
neuroldgica realizada en

una planta de hospitalizacién
psiquidtrica entre enero

de 2008 y mayo de 2010

|. Pérez Cabanillas, C. Micd,
A. Espino Ibafiez

Introduccién. Mdltiples son las enfer-
medades neuroldgicas que se asocian
a sintomatologia psiquiatrica la cual,
cuando se da en su inicio, frecuente-
mente provoca retraso en el proceso
diagnéstico. Objetivo. Evaluar las in-
terconsultas realizadas desde la Uni-
dad de Psiquiatria de Agudos de nues-
tro hospital al Servicio de Neurologia
entre enero de 2008 y mayo de 2010.
Pacientes y métodos. Se crea una ba-
se de datos mediante el programa en
la que se recogen: caracteristicas de-
mograficas, diagndstico psiquiatrico,
clasificacion de los motivos de inter-
consulta en ocho categorias, presen-
cia de deterioro cognitivo leve o de-
mencia en el momento de la valora-
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Presentacion del estudio Registry
y descripcion de la muestra de
participantes con enfermedad
de Huntington en Baleares

T. Mateos Salas, M.J. Torres Rodriguez,
B. Vives Pastor, J. Camifia Mufiz,

E. Conde Blanco, I. Legarda Ramirez
Servicio de Neurologia. Unidad de Trastornos

del Movimiento. Hospital Universitario
Son Espases.

Introduccion. La enfermedad de Hun-
tington (EH) es un trastorno con baja
prevalencia (3-4 casos/100.000 habi-
tantes entre la poblacién europea)
que actualmente carece de tratamien-
tos modificadores de su curso. Objeti-
vo. Dar a conocer los propdsitos del
estudio Registry 3, en el que se en-
cuentra incluido nuestro hospital, y
realizar una descripcion de la muestra
de pacientes de nuestra comunidad
incluidos en el estudio. Sujetos y mé-
todos. Registry es un estudio obser-
vacional multicéntrico, multinacional,
que actualmente recoge un tercio de

la poblacién europea con EH (aproxi-
madamente 10.000 personas). For-
ma parte del Proyecto Huntington,
una colaboracién mundial que tiene
como objetivo prioritario el desarrollo
de nuevas terapias que resulten un
avance en el tratamiento de esta en-
fermedad. En las Islas Baleares hay un
total de 85 participantes incluidos en
el estudio Registry, de los cuales 27 son
controles y 52 son casos (5 familiares
de pacientes en riesgo de EH, 12 por-
tadores en fase presintomatica, 11 fa-
miliares de pacientes con test genéti-
co negativo y 24 pacientes con EH
manifiesta). De esta muestra de 24
participantes con EH, realizamos una
descripcion analizando variables de-
mograficas, como sexo, edad y raza;
variables relacionadas con el curso cli-
nico de la enfermedad, como la edad
de diagndstico y el tipo de sintoma
inicial, asi como la realizacién o no del
estudio genético. Resultados. Nuestra
muestra esta compuesta en su totali-
dad por personas de raza caucdsica,
con un 46% (n = 11) de mujeres y un
54% (n =13) de varones. La media de
edad de estos pacientes en el mo-
mento actual es de 48 afios, mientras
que la edad en el momento del diag-
nostico fue de 42 afios. De media, fue-
ron diagnosticados tres afios antes que
sus progenitores. La sintomatologia
mds prevalente fue la motora (100%,
n = 24), sequida del deterioro cognitivo
(83%, n =20), la apatia (63%, n=15)
y la depresion (50%, n = 12). La pun-
tuaciéon media de los pacientes en la
escala de independencia funcional fue
de un 73%, una media de 6,7 afios
después de establecerse el diagndstico.
Conclusiones. El estudio Registry pro-
porciona datos que permiten conocer
mejor las caracteristicas tanto de los
pacientes como de la poblacién en
riesgo de EH, lo que es de fundamen-
talimportancia en la investigacién pa-
ra el desarrollo de terapias modifica-
doras de la enfermedad.
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13.

Estudio descriptivo de una
serie de pacientes con variante
primaria progresiva en la Unidad
de Esclerosis Muiltiple del Hospital
Universitario Son Espases

E. Conde Blanco, M. Massot Cladera,

E. Villarreal Vitérica, J. Camifia Muiiiz,
R. Diaz Navarro, V. Nufiez Gutiérrez,

B. Sureda Ramis, M.C. Calles Hernandez

Introduccion. La esclerosis mltiple fue
caracterizada por consenso en 1996
segun su curso clinico en remitente re-
currente (EMRR), primaria progresiva
(EMPP), secundaria progresiva o pro-
gresiva con brotes. El incremento del
conocimiento sobre la enfermedad ha
planteado su reclasificacién fenotipi-
ca, segln la revisién de 2013, en re-
mitente recurrente y progresiva con o
sin actividad. Se incorpora asi la infor-
macién proporcionada por la neuro-
imagen y los estudios neuroinmuno-
|6gicos. Obijetivo. Analizar las variables
demograficas, clinicas, analiticas y ra-
dioldgicas de la serie de pacientes diag-
nosticados de EMPP en nuestro hospi-
tal y su reclasificacion segun la nueva
propuesta de 2013. Pacientes y méto-
dos. Estudio observacional retrospec-
tivo de los pacientes diagnosticados
de EMPP entre 1995 y marzo de 2015,
de la Unidad de Esclerosis Mdltiple del
Hospital Universitario Son Espases se-
gun la clasificacién de 1996. Resulta-
dos. Se analiza una muestra de 30
pacientes, 16 varones (53,3%) y 14
mujeres (46,7%), con una edad me-
dia de 57,5 afios (rango: 30-76 afios),
que representan el 5,86% de los pa-
cientes con esclerosis mdltiple sequi-
dos en nuestra unidad. La forma de
presentacién mas frecuente es la he-
miparética/paraparetica progresiva, en
un 95,24% de nuestros pacientes. El
tiempo medio desde el inicio de los
sintomas hasta el diagndstico es de
6,27 *+ 6,64 afios (mediana: 3; rango
intercuartilico: 8,5). Conclusiones. Se
observa una edad de comienzo supe-
rior y una forma de presentacién he-
miparética/paraparética espastica pro-
gresiva predominante en comparacion
con las otras variantes de esclerosis
mdiltiple. A diferencia de la EMRR, la
distribucién por sexos es mas homo-

236

génea. La nueva reclasificacién incor-
pora la actividad como factor modifi-
cador del curso clinico, que podria te-
ner implicaciones terapéuticas.

14.

Estudio descriptivo comparativo
entre los pacientes con esclerosis
multiple en funcion de la
presencia o ausencia de bandas
oligoclonales IgM en el liquido
cefalorraquideo

E. Villarreal Vitérica, M. Massot Cladera,
E. Conde Blanco, R. Diaz Navarro,

V. Nufiez Gutiérrez, J.M. Ferrer Balaguer,
J. Camifia Mufiiz, T. Mateos Salas,

T. Ivanovski Ivanovski, A. Boix Moreno,
B. Sureda Ramis, M.C. Calles Hernandez

Introduccion. En los pacientes con es-
clerosis mdltiple (EM), la presencia de
bandas oligoclonales IgM (BOC IgM)
en el liquido cefalorraquideo determi-
na un curso mas agresivo de la enfer-
medad. El objetivo principal de este
estudio es analizar las caracteristicas
clinicorradioldgicas y el curso evolutivo
de los pacientes que presentan BOC
IgM positivas en el liquido cefalorra-
quideo respecto a los que no las pre-
sentan. Pacientes y métodos. Estudio
observacional retrospectivo de una
serie de pacientes de la Unidad de Es-
clerosis Multiple del Servicio de Neu-
rologia del Hospital Universitario Son
Espases, a los que se ha realizado de-
terminacién de BOC IgM en el liquido
cefalorraquideo entre junio de 2008
y diciembre de 2014. Se describen va-
riables demogrdficas, clinicas, radio-
I6gicas y de laboratorio. Resultados.
Se han realizado un total de 86 deter-
minaciones de BOC IgM en liquido ce-
falorraquideo, 52 muijeres y 34 hom-
bres de 20-64 afios, siendo positivas
enun 55,8% (48% en mujeres y 67,6%
en hombres). Las formas clinicas de los
pacientes con presencia de BOC IgM
fueron: 26 con formas remitentes re-
currentes, nueve con sindromes clini-
cos aislados que cumplen criterios de
diseminacion espacial y temporal en
la resonancia magnética craneal ini-
cial (EM), tres con formas primarias
progresivas, dos con formas secunda-
rias progresivas y ocho con sindromes
clinicos aislados (50% convirtieron a

EM por criterios de neuroimagen). En
el 44,2% las BOCIgM fueron negati-
vas: 21 con sindromes clinicos aisla-
dos (23% con conversién a EM por cri-
terios de neuroimagen), 11 con formas
remitentes recurrentes, tres con for-
mas primarias progresivas, dos con EM
y uno con neuritis dptica recidivante
aislada. El 75% de los pacientes de es-
ta serie que presentaron un brote en
el sequndo afo tienen bandas IgM
en el liquido cefalorraquideo, y tam-
bién se ha encontrado mayor positivi-
dad en los pacientes con mayor carga
lesional en la resonancia magnética
inicial (mas de nueve lesiones). Ade-
mas, en esta serie, los pacientes a los
cuales se ha tenido que retirar el tra-
tamiento modificador de la enferme-
dad presentan con mayor frecuencia
bandas IgM. Conclusién. En nuestra
serie de pacientes, la determinacién
de BOG IgM es util como predictor de
conversién a EM en los sindromes cli-
nicos aislados y de mayor fracaso te-
rapéutico, precisando tratamientos de
segunda linea o de mayor eficacia.

15.

Reseccién tumoral guiada
por acido 5-aminolevulinico
en tumores del sistema
nervioso central

C. Perlay Perla, J. Olabe Goxencia,
J. Olabe Jauregui

Servicio de Neurocirugfa. Clinica Juaneda.
Palma de Mallorca.

Introduccion. El &cido 5 aminolevuli-
nico (5-ALA, Gliolan®), es un precur-
sor bioguimico natural del hemo que
se metaboliza mediante una serie de
reacciones enzimaticas a porfirinas fluo-
rescentes, especialmente a PplX, que
bajo filtros especiales de luz (azul-vio-
leta) puede ser usado para diagndsti-
co fotodindmico. Posibilita la diferen-
ciacion entre tejido tumoral y tejido
cerebral sano y permite al neurociru-
jano ver el tumor con claridad en el
campo quirtrgico, mejorando el gra-
do de reseccién tumoral. La fluores-
cencia inducida por 5-ALA ha sido au-
torizada por las autoridades sanita-
rias espafiolas desde octubre de 2010
y se inicid su comercializacién en 2011
para su uso en pacientes con glioma

de alto grado. En afios recientes ha
aumentado el interés del 5-ALA como
herramienta intraoperatoria para la
diferenciacién tumoral no sélo en tu-
mores de alto grado, sino en otros ti-
pos de tumores del sistema nervioso
central (SNC) de bajo grado y metas-
tasicos. Presentamos nuestra expe-
riencia con el uso de 5-ALA en tumo-
res primarios y metastasicos del SNC.
Pacientes y métodos. Se administrd
5-ALA, cinco horas antes de la inter-
vencion quirlrgica, a los pacientes diag-
nosticados de un tumor del SNC en
nuestro servicio. Todos los pacientes
fueron intervenidos con monitorizacién
neurofisiolégica intraoperatoria y neu-
ronavegacion StealthStation TREON
plus Medtronic®. Durante la interven-
cién quirdrgica, por medio de un filtro
de luz especial, Blue 400 adaptado a
Microscépico OPMI Pentero 900®, se
observo la fluorescencia del tejido ce-
rebral inducida por 5-ALA. Se correla-
cionan los hallazgos radioldgicos en
resonancia magnética, captacion de
gadolinio, fluorescencia inducida por
5-ALA y resultado anatomopatoldgico.
Resultados. Se observo fluorescencia
inducidos por 5-ALA en el 90% de los
pacientes que presentaron captacion
de gadolinio en la resonancia magné-
tica. En aquellos casos con lesiones
tumorales hipointensas en las secuen-
cias T, e hiperintensas en T, y FLAIR,
s6lo se observo fluorescencia en los
focos con captacién de gadolinio. Con-
clusiones. Para que la fluorescencia
inducida por 5-ALA sea positiva es ne-
cesaria la rotura de la barrera hema-
toencefalica, lo que permite una acu-
mulacién de las porfirinas fluorescen-
tes. Existe una correlacién positiva en-
tra la acumulacién de porfirinas fluo-
rescentes y la captacion de gadolinio,
lo que puede explicar la fluorescencia
positiva en los casos con captacién de
gadolinio. El 5-ALA es una herramien-
ta neuroquirdrgica intraoperatoria que
permite la diferenciacién entre tejido
tumoral y tejido sano, lo que aumen-
ta el grado de reseccién tumoral. Aun-
que se necesitan mas estudios contro-
lados, creemos que aquellas lesiones
tumorales captantes de contraste, in-
dependientemente de la naturaleza
histolégica, se beneficiarian de la ad-
ministracién de 5-ALA.
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16.

Caracteristicas clinicas y
hallazgos electromiograficos
en dos familias con paralisis
periddica hipopotasémica

T. Mateos, C. Jiménez, J. Ballabriga,
J. Camifia, E. Villarreal, F. Miralles

Servicio de Neurologia, Fundacién
Hospital Son Llatzer. Servicio de Neurologia,
Hospital Universitario Son Espases.

Introduccion. La paralisis periddica hi-
popotasémica es una enfermedad au-
tosémica dominante caracterizada por
la aparicién de episodios transitorios
de debilidad muscular asociados a
hipopotasemia. Su prevalencia es de
1/100.000 habitantes y, en la mayo-
ria de pacientes, esta causada por mu-
taciones en el canal de calcio depen-
diente de voltaje del musculo estriado
(CACLTA3). Un menor niimero de ca-
so0s se deben a mutaciones en el canal
de sodio del musculo liso (SCN4A), y
existen familias en las que no se ha
identificado el defecto genético. La pe-
netrancia, las caracteristicas clinicas,
los hallazgos electrofisioldgicos y Ia his-
topatologia varian en funcién de la
mutacién responsable, configurando
una enfermedad muy heterogénea en
su presentacion, incluso dentro de una
misma familia. Objetivo. Describir los
rasgos clinicos, electrofisioldgicos y
genéticos de los miembros de dos fa-

milias con pardlisis periédica hipopo-
tasémica sequidas en nuestro servicio.
Casos clinicos. La primera familia cons-
ta de cuatro hermanos, de los cuales
se han examinado dos: un varén de 45
afos, con episodios de paralisis perio-
dica hipopotasémica desde la infan-
cia, sin debilidad entre crisis, y una mu-
jer de 52 afios, con una debilidad de
cintura pelviana, marcados cambios
midgenos con potenciales de dener-
vacién en el electromiograma y sin
episodios de pardlisis periddica hipo-
potasémica. Se recoge el antecedente
de pardlisis periddica en su madre, un
tio hermano y un primo hermano. En
ambos hermanos se ha detectado una
nueva mutacién en el gen CACNATS.
La segunda familia consta de tres pa-
cientes, dos hermanas (71y 75 afios)
y una prima hermana (71 afios). Dos
primas hermanas combinan episodios
de paralisis periddica hipopotasémica
con debilidad fija de cintura pelviana,
cambios midgenos con potenciales
de denervacién y descargas miotoni-
cas en el electromiograma. La otra
paciente presenta debilidad sin episo-
dios de pardlisis. En las dos fratrias,
uno de los progenitores ha presenta-
do pardlisis periddica. El estudio de
las mutaciones descritas de los genes
CACL1A3 y SCN4A ha sido negativo.
Conclusiones. La pardlisis periddica
hipopotasémica es una enfermedad
de gran heterogeneidad clinica y elec-
tromiografica, incluso entre miembros
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de una familia. En algunos pacientes
puede expresarse Uinicamente como una
miopatia de cinturas.

17.

Enfermedad de Parkinson
avanzada. Experiencia de
tratamiento

I. Legarda

Servicio de Neurologia. Unidad de Trastornos
del Movimiento. Hospital Universitario
Son Espases.

La enfermedad de Parkinson avanza-
da se caracteriza por la presencia de
fluctuaciones motoras y discinesias in-
capacitantes que no responden a la
medicacién convencional, junto con
el desarrollo de sintomas motores co-
mo trastornos de la marcha, congela-
cién de la marcha, trastornos postu-
rales, inestabilidad, disfagia y disar-
tria, con escasa o nula respuesta al
tratamiento dopaminérgico. Ademads,
en esta fase pueden aparecer sinto-
mas no motores invalidantes, como
demencia, disautonomia y sintomas
neuropsiquiatricos que ocasionan un
gran impacto en la calidad de vida de
los pacientes. Los factores de riesgo
que predicen la evolucién a enferme-
dad de Parkinson avanzada son la
edad, la duracién de la enfermedad,
el fenotipo motor, la alteracién del ol-
fato, el trastorno de conducta del sue-

fio REM y la presencia de alucinacio-
nes y psicosis. En este escenario, la
medicacién convencional no es de uti-
lidad y debe plantearse la utilizacién
de terapias avanzadas, como la admi-
nistracién de apomorfina subcutanea
en infusién continua, la infusién intes-
tinal continua de levodopa/carbidopa
y la estimulacién cerebral profunda.
Estas opciones terapéuticas estan in-
dicadas cunado el diagnéstico es de
enfermedad de Parkinson idiopatica,
la respuesta a la levodopa es induda-
ble y excelente, y no hay demencia ni
psicosis. La mejor respuesta espera-
ble serd aquella alcanzada con la me-
dicacion. El objetivo es mantener esa
situacion mads tiempo, es decir, dismi-
nuir el tiempo off, aumentar el tiem-
po on y reducir discinesias. En suma,
mejorar la calidad de vida. Los sinto-
mas axiales que no responden a la me-
dicacién tampoco responderdn, pero
los sintomas no motores pueden res-
ponder. No curan la enfermedad ni
modifican la evolucién progresiva de
la enfermedad. No es posible definir
cual es mas eficaz, mejor tolerado o
mas coste-eficiente. La decision se de-
be individualizar en funcién de la edad,
las comorbilidades y el riesgo de efec-
tos secundarios. Mientras que las in-
fusiones son menos restrictivas, la ci-
rugia seria mas adecuada para pa-
cientes mds jévenes sin demencia, psi-
cosis o depresion, sin olvidar las pre-
ferencias del paciente.
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