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Comparacion de filos y
enterotipos bacterianos en la
microbiota intestinal en pacientes
con esclerosis muiltiple respecto
a sujetos control

F. Castillo Alvarez?, P. Pérez Matute®,

S. Colina Lizuain®, A. Erdocia Gofi?,
C.l. Gutiérrez Cecchini?, E. Marzo Sola®
2Servicio de Neurologia. Hospital San Pedro.

Logrofio. ® Centro de Investigacion Biomédica
de La Rioja (CIBIR).

Introduccion. La esclerosis muiltiple (EM)
es una enfermedad inmunomediada
en pacientes predispuestos genética-
mente y expuestos a agentes ambien-
tales, entre ellos determinados micro-
organismos. El desarrollo de la meta-
gendmica ha abierto una linea de in-
vestigacion que relaciona la composi-
cién de la microbiota con enfermedades
inflamatorias y autoinmunes, como
la EM, existiendo una notable eviden-
cia en la encefalomielitis autoinmune
experimental, modelo animal de la
enfermedad. La extrapolaciéon a EM
estd en las primeras fases de investi-
gacion. Obijetivos. Describir la compo-
sicion relativa en filos bacterianos y
enterotipos de la microbiota de pa-
cientes con EM y compararla con un
grupo de voluntarios sanos. Sujetos y
métodos. Estudio unicéntrico descrip-
tivo en que participaron 30 pacientes
con EM (15 sin tratamiento y 15 con
interferén B-1b desde hacia al menos
nueve meses) y 14 controles sanos a
los que se les recogié una muestra de
heces, sobre la cual se realizé un estu-
dio metagendmico de su microbiota.
Resultados y conclusiones. Los princi-
pales filos presentes en la microbiota
de todos los grupos estudiados se co-
rresponden a los de la poblacién ge-

neral: Firmicutes, Bacteroidetes, Proteo-
bacteria y Actinobacteria. Existen dife-
rencias estadisticamente significativas
en la abundancia de los filos Firmicu-
tes, Actinobacteria, Proteobacteria y
Lentisphaerae en los pacientes con EM
respecto a los sujetos control. Se ob-
serva una disminucidn significativa en
la presencia de los enterotipos 2 y 3,
definidos por los géneros Prevotella y
Ruminococcus, entre los pacientes con
EM respecto a los sujetos control.

2.

Ictus en un paciente joven

sin antecedentes de interés

T. Pérez Concha, C. Fernandez Maiztegi,
A. Luna Rodriguez, I. Ugarriza Serrano,
T. Ferndndez Valle, M.1. Lloret Villas

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

Introduccion. El fenotipo clinico de la
enfermedad de Fabry es complejo y
no siempre completo, por lo que pue-
de pasar desapercibido inicialmente,
como ocurrid en este caso. Caso clini-
co. Paciente de 26 afios que ingresé
en el Servicio de Neurologia por un ic-
tus de territorio posterior, sin antece-
dentes de interés. Durante el ingreso
se observo una afectacion renal, cuta-
nea y cardioldgica. Ante la sospecha
de enfermedad de Fabry se detecta-
ron varios sintomas de la enfermedad
que habian pasado desapercibidos. Se
solicité un estudio genético, que con-
firmé la enfermedad de Fabry. Con-
clusiones. Creemos que es necesario
familiarizarse con la sintomatologia de
la enfermedad de Fabry para su diag-
nostico precoz porque puede benefi-
ciarse del tratamiento enzimatico sus-
titutivo.
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3.

Polineuropatia amiloidética
familiar por transtiretrina:
conociendo nuevos campos

N. Andrés?, J.J. Poza?, M. Tainta?,

A. Mufioz Lopetequi?, G. Fernandez
Garcia de Eulate®, J. Bautista Espinal?,
B. Olasagasti®, M. Maneiro?, J.F. Marti
Mass6 >

2Servicio de Neurologia. Hospital Universitario
Donostia. * Departamento de Neurociencias.
Universidad del Pais Vasco. San Sebastian.

Introduccion. En zonas endémicas co-
mo Portugal, la polineuropatia ami-
loiddtica familiar (PAF) por mutacio-
nes en el gen de la transtiretrina (T7R)
frecuentemente se presenta como una
polineuropatia sensitivomotora y au-
tonémica de inicio a edades tempra-
nas, transmitida de forma autosémi-
ca dominante. Sin embargo, en zonas
no endémicas, puede imitar cualquier
tipo de polineuropatia con fenotipos
variables. Casos clinicos. Caso 1: varén
de 58 afios, con una multineuritis de
predominio axonal de unos dos afios
de evolucién, con una analitica nor-
mal y una biopsia de nervio sural ne-
gativa para amiloide. Meses después
de la primera consulta informé tener
un tio diagnosticado de neuropatia
amiloidea por biopsia. Gracias a ello,
se realizé un estudio genético, el cual
mostré que era portador de la muta-
cién Val50Met del gen TTR. Caso 2:
varén de 77 afios, con una polineuro-
patia sensitivomotora axonal, con ana-
litica normal y biopsia de nervio sural
positiva para amiloide, sin anteceden-
tes familiares y portador de la muta-
cion Val50Met. Estos casos difieren
de la forma de presentacidn tipica de
zonas endémicas y muestran la difi-
cultad diagndstica de esta patologia,

ya que comenzaron a edades tardias,
ninguno mostraba datos de disfun-
cion autondmica, un caso no tenia
antecedentes familiares y en el otro
se llegd al diagndstico gracias al fami-
liar en el que la biopsia fue positiva.
Conclusién. La PAF es una enferme-
dad pleomérfica que puede presen-
tarse de formas muy diversas. Conta-
mos con un test diagndstico rapido,
sencillo, econémico y con elevada sen-
sibilidad y especificidad, por lo que
consideramos que el estudio genético
mediante secuenciacion completa del
gen TTR debe incluirse en el protocolo
diagndstico de todo paciente con po-
lineuropatia progresiva. Disponemos
de tratamientos cuya eficacia conoce-
mos en la variante portuguesa, pero
no sabemos si son también tiles en
otros fenotipos.

4,

Inestabilidad y alteracién

de la marcha: un dasico de

la neurologia

J. Bocos Portillo, I. Garcia-Gorostiaga,
J.L. Sdnchez-Menoyo, I. Azkune Calle,

A. Ruisanchez Nieva, L. Pardina Villela,
J.C. Garcia-Moncé Carra

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

Objetivo. Describir el caso de una pa-
ciente con un cuadro de inestabilidad
de la marcha de cinco meses de evo-
lucién. Caso clinico. Mujer de 70 afios,
fumadora, en control por Reumatolo-
gia por torpeza en las piernas y pares-
tesias en las manos desde hacia va-
rios meses, con hallazgos electromio-
graficos compatibles con sindrome del
tdnel carpiano, y una analitica de hi-
potiroidismo primario autoinmune. En
los Ultimos cinco meses presentaba
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un empeoramiento progresivo de la
marcha, con mayor torpeza e inesta-
bilidad, asociando varias caidas en los
Gltimos dias. Ademas, astenia intensa
y apatia. En la exploracién destacaba
bradipsiquia moderada, hipopaleste-
sia marcada distal en miembros infe-
riores, dismetria en maniobra talén-
rodilla bilateral y marcha ataxica con
Romberg positivo. Analitica: hipotiroi-
dismo primario autoinmune, anemia
megalobléstica y déficit de vitamina B,
(50 pg/mL; normal: 150-650 pg/mlL).
Anticuerpos anticélula parietal y anti-
factor intrinseco: negativos. Resonan-
cia magnética craneal-columna: mie-
lopatia cordonal posterior cervicodor-
sal. Electroneuromiografia: leve poli-
neuropatia de fibra muy gruesa. Po-
tenciales evocados somatosensoriales
abolidos en las cuatro extremidades.
Antecedentes personales: gastritis cro-
nica atréfica. Conclusion. La paciente
presentaba un sindrome cordonal pos-
terior en el contexto de una degene-
racién combinada subaguda por défi-
cit de vitamina B,,.. Se trata de un cua-
dro clasico de la neurologia, pero in-
habitual hoy dia. Por ello, una sospe-
cha diagndstica precoz basada en los
hallazgos exploratorios resulta funda-
mental para poder dirigir correcta-
mente los estudios complementarios
y no retrasar el tratamiento, ya que el
factor prondstico principal en esta pa-
tologia es la duracién de los sintomas
antes del tratamiento.

5.

Rombencefalitis y endocarditis
por Listeria monocytogenes

M. Tainta?, P. de la Riva®, N. Andrés?,
A. Mufioz Lopetegui?, G. Fernandez
Garcia de Eulate?, A. Bergareche?,

F. Gonzalez?, J.F. Marti Mass6?,

M.A. Goenaga®

2Servicio de Neurologia. " Unidad de

Enfermedades Infecciosas. Hospital
Universitario Donostia. San Sebastian.

Introduccion. La Listeria monocytoge-
nes es causa infrecuente de enferme-
dad en el ser humano. La sintomato-
logia mas habitual es una gastroente-
ritis febril secundaria a una intoxica-
cion alimentaria. En ciertas ocasiones,
en especial en pacientes inmunoafec-
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tados o con factores predisponentes,
estos cuadros contintian con bacterie-
mia, que posteriormente puede deri-
var en la afectacién especifica de un
6rgano. Objetivo. Comunicar, seguln
nuestro conocimiento, el primer caso
de listeriosis con doble presentacion,
troncoencefalica y endocardica. Caso
clinico. Muijer de 54 afios, sin antece-
dentes médico-quirdrgicos, que con-
sulté por un cuadro de inestabilidad y
diplopia. El estudio diagndstico reveld
unaimagen hiperintensa en el tronco-
encéfalo mediante resonancia mag-
nética y, al mismo tiempo, se identifi-
¢6 una endocarditis mitral. En los he-
mocultivos se demostrd la presencia
de L. monocytogenes. La paciente res-
pondid de forma satisfactoria a la com-
binacién de antibioterapia y dexame-
tasona. Conclusiones. Dentro del diag-
nostico diferencial de una lesién en el
troncoencéfalo, la infeccidn por L. mo-
nocytogenes debe tenerse en cuenta.
Puede ser conveniente el estudio eco-
cardiografico incluso ante la ausencia
de sintomas.

6.

Indicaciones y propiedades
del perampanel

A. Matute Nieves

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

Objetivo. Explicar mediante un caso
clinico complejo las indicaciones y las
propiedades farmacoldgicas del pe-
rampanel. Caso clinico. Paciente con
retraso psiquico y epilepsia farmaco-
rresistente, como representacién de
un ‘caso tipo’ bastante frecuente en
las consultas especificas de epilepsia,
que recibié tratamiento con peram-
panel. Se explica el mecanismo de ac-
cién, las indicaciones y las propieda-
des farmacocinéticas y farmacodina-
micas del perampanel. Conclusiones.
El perampanel es un farmaco con po-
sologia sencilla y un mecanismo de
accion diferente al resto de farmacos
antiepilépticos, que puede ser util en
algunos pacientes con epilepsia far-
macorresistente.

7.

Proyecto demencia
frontotemporal y genética

E. Blanco Martin®<, R. Bereincua
Gandarias?, A. Molano Salazar?,

I. Ugarriza Serrano?, S. del Mazo
Sanchez?, A.B. de la Hoz Rastrollo®,
M.A. Lopez Ariztequi®, |. Tejada
Minguez®<, N. Ibarluzea Guenaga*,
M. Fernandez Martinez ¢

2Servicio de Neurologia. °Servicio de
Genética. Hospital Universitario de Cruces.
‘Instituto de Investigacion Sanitaria
Biocruces. Baracaldo, Vizcaya.

Introduccion. La demencia frontotem-
poral, segunda forma de demencia
de inicio temprano, tiene una predis-
posicién genética importante, superior
a la de la enfermedad de Alzheimer.
Pacientes y métodos. Deteccidn de mu-
taciones en los genes MAPT (microtu-
bule-associated protein tau), GRN (pro-
granulina), FUS (fused in sarcoma), VCP
(valosin-containing protein), TARDBP
(TAR DNA binding protein), CHMP2B
(charged multivesicular body protein 2B)
y C9orf72 (chromosome 9 open rea-
ding frame 72) y caracterizacion feno-
tipo-genotipo de una cohorte de pa-
cientes con sospecha de demencia fron-
totemporal, mediante la recogida pros-
pectiva de datos. Resultados. Actual-
mente se han incluido en este proyecto
47 pacientes. Utilizando técnicas de
secuenciacion convencional se han de-
tectado cuatro expansiones en el gen
C9orf72, y mediante técnicas de se-
cuenciacion masiva (NGS), cuatro mu-
taciones en GRN, tres en MAPT y una
en FUS. Ademads, se ha analizado su
variabilidad clinica, neuropsicoldgica,
de neuroimagen y anatomopatoldgi-
ca. Conclusiones. Mas que una Unica
enfermedad, la demencia frontotem-
poral engloba un grupo de trastornos
degenerativos caracterizados por atro-
fia de los I6bulos frontales y tempora-
les, que a pesar de esta similitud, cons-
tituyen un conglomerado de procesos
clinicos, neuropatoldgicos y genética-
mente heterogéneos. La expansion de
hexanucleétidos en el gen C9orf72 dia
a dia adquiere mayor relevancia. El
paciente puede comenzar con clinica
puramente psiquidtrica. Las NGS supo-
nen un método de secuenciacién ra-

pido y de menor coste que la secuen-
ciacién convencional, y constituyen una
via para el descubrimiento de nuevas
mutaciones.

8.

Deteccion mediante técnicas
de secuenciacion masiva de
una mutacién en el gen FA2H
en un caso de dificil diagnéstico

I. Rouco Axpe?, E. Blanco Martin?,
A. Garcia Ribes®, A. Lépez de Munain®,
D. Arroyo Anddjar®

2Servicio de Neurologia. " Servicio de
Neuropediatria. Hospital Universitario de
Cruces. Baracaldo, Vizcaya. “Servicio de
Neurologia. Hospital Universitario Donostia.
San Sebastian. Unidad de Diagndstico
Molecular. Progenie Molecular. Valencia.

Introduccion. Las paraparesias espas-
ticas hereditarias (PEH) comprenden
un grupo de enfermedades neurode-
generativas de presentacién clinica y
base genética heterogénea. Reciente-
mente, mutaciones en el gen que co-
difica para la hidroxilasa 2 de acidos
grasos (FA2H) se han identificado co-
mo la base molecular de la PEH 35.
Este enzima interviene en la sintesis
de galactolipido, componente esen-
cial en el mantenimiento de la mieli-
na. El espectro clinico puede abarcar
el campo de las leucodistrofias y la
neurodegeneracién por acimulo ce-
rebral de hierro. Caso clinico. Pacien-
te de 18 afos, de padres no consan-
guineos, que a la edad de 4 afios de-
sarrollé una paraparesia espastica de
progresién rapida, asociando disfun-
cién cerebelosa, alteraciéon oculomo-
tora, atrofia del nervio dptico, polineu-
ropatia y deterioro cognitivo. En la re-
sonancia magnética cerebral se obje-
tivé una atrofia progresiva corticosub-
cortical, pontocerebelosa y del cuerpo
calloso, y alteracién de la sustancia
blanca. El estudio exhaustivo median-
te andlisis especificos, biopsia de mé-
dula dsea y genética (ataxias espino-
cerebelosas por expansién de triple-
tes, ataxia de Friedreich y PHE 4 y 11)
resulté negativo. Finalmente, el estu-
dio de un panel de genes disefiado pa-
ra las PEH autosémicas recesivas me-
diante técnicas de secuenciacion ma-
siva (NGS) detectd un cambio patogé-
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nico en el gen FA2H. Conclusiones.
Las manifestaciones clinicas y radiol6-
gicas coinciden con los casos publica-
dos. La afectacién del sistema nervio-
so periférico, descrita en modelos ani-
males y en un caso aislado, amplia el
fenotipo. Las NGS son una herramien-
ta Util en el diagnéstico de enferme-
dades de base genética heterogénea
y en casos graves sin diagndstico.

o.

tré captaciones patoldgicas. Se diag-
nosticé SLPC-B con afectacién periféri-
ca y del sistema nervioso central. Se
inicié tratamiento con quimioterapia
intratecal. Tras cinco dosis, se norma-
liz6 el liquido cefalorraquideo. Conclu-
siones. Se destaca el papiledema como
signo de presentacién de un SLPC-B,
una forma de inicio extremadamente
rara, con escasa bibliografia.

10.

Papiledema bilateral
de causa inesperada

A. Ruisanchez Nieva, J. Bocos Portillo,
J.C. Garcia-Moncd Carra, |. Garcia
Gorostiaga, I. Escalza Cortina,

A. Martinez Arroyo

Servicio de Neurologia. Hospital
de Galdakao-Usdansolo. Vizcaya.

Caso clinico. Mujer con antecedentes
de hipertensién arterial sin tratamien-
to, hipotiroidismo en tratamiento, sin-
drome depresivo e ingreso reciente en
medicina interna por pérdida de pe-
so, durante el cual no se encontraron
hallazgos relevantes y mejord tras el
cambio de antidepresivo. Valorada por
Oftalmologia por miodesopsias, se
objetivé una elevacién sutil de la pa-
pila bilateral, con resonancia magné-
tica craneal y de 6rbita sin hallazgos.
En seguimiento por Oftalmologia, se
constatd la progresion del edema de
papilay se solicité valoracién por Neu-
rologia. Un mes mas tarde se realizé
una puncién lumbar, con presién de
liquido cefalorraquideo normal, pero
con pleocitosis linfocitaria, motivo por
el que ingresé. La exploracién neuro-
l6gica fue normal, salvo edema de
papila bilateral. Se realizaron analitica
completa, resonancia magnética cra-
neomedular y TC-body, sin hallazgos.
Se completd el estudio de liquido ce-
falorraquideo con inmunofenotipo, que
fue compatible con sindrome linfopro-
liferativo crénico de células B (SLPC-B).
El Servicio de Hematologia completd el
estudio con aspirado de médula 6sea,
compatible con infiltracién por sindro-
me linfoproliferativo y biopsia con com-
ponente linfoide de predominio B. El
inmunofenotipo de sangre periférica fue
compatible con SLPC-B. La tomogra-
fia por emisién de positrones no mos-

Sindrome pancerebeloso
como consecuencia de una
intoxicacion crénica por litio

L. Pardina Vilella, I. Garcia Gorostiaga,
A. Martinez Arroyo, J. Bocos Portillo,

I. Azkune Calle, J.C. Garcia-Moncé Carra

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

Introduccion. El litio tiene efectos toxi-
cos en el sistema nervioso central, bien
agudos o crénicos, con secuelas infre-
cuentemente permanentes. Se pre-
senta un caso de disfuncién cerebelo-
sa potencialmente irreversible. Caso
clinico. Mujer de 49 afios con diabe-
tes tipo 2, hipotiroidismo y diagndsti-
co de trastorno anancastico grave, con
intento autolitico en tratamiento con
litio, inhibidores selectivos de la re-
captacion de serotonina, benzodiace-
pinas y neurolépticos. Hospitalizada
por un cuadro digestivo, sindrome con-
fusional de 10 dias de evolucién, des-
hidratacion, fracaso renal agudo vy li-
temia elevada, presentd fiebre a las
48 horas del ingreso, disminucién del
nivel de conciencia e hipernatremia
que obligaron a intubacién endotra-
queal y hemofiltracién. Trasladada a
Neurologia tras un mes de ingreso en
la Unidad de Cuidados Intensivos, pre-
senté miopatia del enfermo critico
grave y movimientos discinéticos bra-
quiocefdlicos. Cuatro meses después,
se observé una importante mejoria fun-
cional con rehabilitacién, pero apare-
ci6 un sindrome pancerebeloso gra-
ve. Descartadas otras posibles causas
mediante estudios de imagen, anali-
ticos y de neurofisiologia, se conside-
ré que el cuadro fue causado por una
intoxicacion por litio. El sindrome pan-
cerebeloso, enmascarado inicialmen-
te por la miopatia del enfermo critico

www.neurologia.com Rev Neurol 2016; 62 (8): 377-381

que presentaba la paciente, se desve-
|6 como una secuela a largo plazo de
la intoxicacién por litio. Conclusiones.
Pese a su uso comun, el litio tiene im-
portantes efectos téxicos en el siste-
ma nervioso central. Excepcionalmen-
te puede producir déficits persisten-
tes, y este caso es una muestra de un
sindrome cerebeloso potencialmente
irreversible debido a la neurotoxicidad
inducida por litio.

1.

Neurocisticercosis:
a propésito de un caso
J. Segurola, K. Berganzo, J.E. Barcena,

T. Fernadndez, A. Matute, J. Almeida,
M. Lloret, I. Campos

Hospital Universitario de Cruces.
Baracaldo, Vizcaya.

Introduccion. La neurocisticercosis es
una de las enfermedades parasitarias
mas frecuentes del sistema nervioso
central, producida por larvas de Tae-
nia solium, y representa un problema
serio de salud publica, sobre todo en
paises en desarrollo. Caso clinico. Va-
ron de 28 afos, que comenzé con
una vasculitis secundaria (con patrén
moya-moya) en 2009, y en su evolu-
cién a lo largo de los afios presentd
distintas complicaciones como crisis
epilépticas y, recientemente, hiper-
tension intracraneal por hidrocefalia.
En el dltimo ingreso, en diciembre de
2015, el paciente mostré una posible
reactivacion de la neurocisticercosis,
por lo que precisd reiniciar el trata-
miento antimicrobiano. Conclusiones.
La neurocisticercosis es una enferme-
dad pleomérfica que puede manifes-
tarse de varias formas, dependiendo
de la localizacién de las lesiones, la
respuesta inmunoldgica y las variacio-
nes individuales. Aunque en nuestro
medio no sea tan habitual, la frecuen-
cia estd aumentando por el incremen-
to de la inmigracién. El tratamiento
se basa en cisticidas, corticoides y, en
ocasiones, cirugia.

12.

Espectro de la
neuromielitis dptica

A. Mufoz Lopetegui®, M. Tainta Cuezva?,
N. Andrés Marin?, G. Fernandez Garcia
de Eulate?®, P. de la Riva?, A. Prada®,
M. Urtasun?, J.F. Marti Massé ¢

2Servicio de Neurologia. ° Laboratorio

de Inmunologia. Hospital Universitario
Donostia. ‘Departamento de Neurociencias.
Universidad del Pais Vasco. San Sebastian.

Introduccion. ‘Espectro de la neuro-
mielitis dptica’ (ENMO) es el término
que se ha propuesto para unificar la
NMO clasica y otros sindromes asocia-
dos que comparten el mecanismo fi-
siopatolégico, aunque difieren en la
localizacién de las lesiones y la pre-
sentacion clinica. Objetivos. Presen-
tar un caso de ENMO con afectacién
medular y cerebral, realizar una revi-
sion bibliografica del tema e incidir
sobre la importancia de su reconoci-
miento y tratamiento precoz. Caso cli-
nico. Mujer de 52 afios, recientemen-
te diagnosticada de cirrosis biliar pri-
maria, que desarrollé un cuadro de
encefalopatia y tetraparesia asimétri-
ca, disestesias, retencién urinaria, pi-
ramidalismo y espasmos dolorosos,
con un curso clinico fluctuante. La re-
sonancia magnética mostré lesiones
en el tronco del encéfalo, el diencéfa-
loy la médula. Se identificaron anti-
cuerpos anti-NMO en plasma y liqui-
do cefalorraquideo, haciéndose el diag-
ndstico de ENMO, y se le administrd
tratamiento para el brote y de forma
precoz para mantenimiento. Conclu-
siones. El ENMO incluye, ademas de
las formas clasicas, formas limitadas
(neuritis dptica o mielitis aislada), aso-
ciadas a enfermedades autoinmunes
y las llamadas atipicas. La presencia
de anticuerpos antiacuaporina-4 co-
rrobora el diagnéstico en cualquiera
de ellas, pero existen formas serone-
gativas cuyo diagnéstico depende de
criterios clinicos, radioldgicos y de di-
seminacién espacial. Los brotes con-
dicionan el pronéstico y es de gran
importancia un diagnéstico precoz que
permita iniciar un tratamiento de man-
tenimiento a la mayor brevedad. El
estudio de anticuerpos antiacuapori-
na-4 no debe limitarse a neuritis 6pti-
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cas o mielitis transversas, ya que son
determinantes para el diagndstico de
enfermedades cuyo prondstico de-
pende de una instauracién precoz del
tratamiento. La asociacién con otros
cuadros autoinmunes deberia aumen-
tar la sospecha.

13.

Neumoencéfalo y embolia
gaseosa de origen yatrégeno:
a proposito de dos casos

P. Bosque Varela?, S. Pérez Pereda?,
Y. Jiménez Lépez?, J.R. Sanchez de

la Torre?, C. Lage Martinez?, S. Lépez
Garcia®, A. Sanchez Rodriguez?,

A. Gonzalez Sudrez?, Y. Pefiasco Martin ®,
J.L. Vazquez Higuera®

2Servicio de Neurologia. ® Unidad de

Cuidados Intensivos. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Objetivos. Comunicar dos casos de
entrada de aire en la cavidad intracra-
neal de origen yatrégeno y reflexio-
nar sobre cdmo minimizar el riesgo.
Casos clinicos. Caso 1: mujer de 77 afios
con neumonia bilateral. Tras la retira-
da de catéter venoso central presentd
disminucién brusca del nivel de con-
ciencia. La TAC craneal mostré embo-
lias gaseosas en ambos hemisferios y
seno longitudinal superior. Se realizé
terapia precoz con cdmara hiperbari-
ca, quedando la paciente con graves
secuelas neuroldgicas. Caso 2: partu-
rienta de 34 afos que durante la apli-
cacién de anestesia epidural sufrié ce-
falea ‘en trueno’. La TAC craneal mos-
tré un neumoencéfalo. Se consiguié
su recuperacion total tras oxigeno a
alto flujo. En el caso 1, la via central se
extrajo con la paciente sentada. En
esta posicidn, el aire puede llegar a la
circulacion cerebral por acceso veno-
so retrogrado o a través del sistema
arterial secundario a shunt derecha-
izquierda cardiaco o pulmonar. En el
caso 2, la anestesia epidural fue difi-
cultosa, sin quedar claro el mecanis-
mo de entrada del aire. En este caso,
el aire asciende por el espacio subdu-
ral. Conclusiones. Se debe evitar la
manipulacién de una via central en si-
tuaciones en las que la presién veno-
sa sea negativa (por ejemplo, pacien-
te sentado o en inspiracion profunda).
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Para la administracién de anestesia
epidural, la técnica de ‘pérdida de la
resistencia’ es mas segura si se realiza
con suero salino fisioldgico en lugar de
aire.

14.

Sindrome de vasoconstriccion
cerebral reversible asociado

a sindrome de Cushing
paraneoplasico: una asociacion
causal no descrita previamente
G. Fernandez Garcia de Eulate?,

A. Mufoz Lopetegui®, M. Tainta Cuezva?,

N. Andrés Marin?, M. Urtasun Ocdriz?,
J.F. Marti Massd *°
2Servicio de Neurologfa. Hospital Universitario

Donostia. ® Departamento de Neurociencias.
Universidad del Pais Vasco. San Sebastian.

Introduccién. El sindrome de vaso-
constriccion cerebral reversible (SVCR)
es un fendmeno causado por una
desregulacién del tono vascular ce-
rebral que da lugar a mdltiples este-
nosis segmentarias. La etiopatoge-
nia se desconoce, pero se asocia a
ciertas condiciones a cuya busqueda
debe dirigirse el estudio. Obijetivo.
Describir un caso de SVCR en el con-
texto de un sindrome de Cushing ec-
tépico, una asociacion no descrita
previamente. Caso clinico. Mujer de
69 afios, recientemente diagnostica-
da de diabetes e hipertensién arte-
rial, que ingresé por cefalea y debili-
dad proximal de ambas extremidades
inferiores simétrica, con amiotrofia
cuadricipital. Al ingreso se objetivd
una hemorragia frontal izquierda y a
los cinco dias repitié cefalea intensa
y se objetivé una nueva hemorragia
frontal derecha. Se solicité una an-
giotomografia, que fue compatible
con SVCR, quedando la vasculitis ra-
zonablemente descartada tras estu-
dio complementario. La angiotomo-
grafia de control mostrd la resolu-
cién de las estenosis intracraneales
previamente objetivadas. Paralela-
mente, una hipocaliemia mantenida
llevé al diagnéstico de sindrome de
Cushing dependiente de hormona
adrenocorticotropa, secundario a un
tumor pancreatico neuroendocrino.
Conclusiones. El SVCR generalmente
se presenta como una cefalea brusca

acompafada de eventos isquémicos
y hemorragicos cerebrales; en ima-
gen presenta estenosis intracranea-
les multiples que revierten en menos
de 12 semanas. Entre los posibles
factores condicionantes se encuen-
tra la hipertension arterial. En el ca-
so de esta paciente se planted la si-
guiente hipdtesis: el tumor genera-
ba una hipercortisolemia que provo-
caba hipertension arterial, la cual fa-
cilitaba el desarrollo de un SVCR,
causa de los hematomas intracra-
neales. EI SVCR suele tener un curso
benigno y una resolucién esponta-
nea, aunque con posibles secuelas en
caso de lesiones parenquimatosas.
Es importante el diagndstico diferen-
cial con la vasculitis del sistema ner-
vioso central y una blsqueda de po-
sibles factores desencadenantes.

15.

Andlisis de los casos falsos
positivos en el registro de
encefalopatias espongiformes
humanas de Euskadi entre
1995y 2015

T. Fernandez Valle?, I. Fernandez Vega®,
N. Teran®, B. Atarés®, J.M. Arteagoitia®,
J.J. Zarranz®*

2Servicio de Neurologia. Hospital Universitario
de Cruces. Baracaldo, Vizcaya. ® Servicio de
Anatomia Patoldgica. Hospital de Txagorritxu.
Vitoria, Alava. Banco de Cerebros de Euskadi.
BIOEF. “Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander. ¢Servicio de Epidemiologia.
Direccion General de Salud Publica.
Departamento de Sanidad. Gobierno
Vasco. Vitoria, Alava. ¢ Departamento de
Neurociencias. Universidad del Pais Vasco.
San Sebastian.

Objetivo. Analizar los casos declara-
dos como enfermedad de Creutzfeldt-
Jakob (ECJ) esporadica con estudio
neuropatoldgico que descarta priono-
patfa, de cara a valorar cudles son las
patologias mds frecuentemente ha-
lladas y los datos clinicos o comple-
mentarios que llevan al error diagnds-
tico. Pacientes y métodos. Analisis re-
trospectivo clinicopatolégico de las au-
topsias negativas para prionopatia de
los casos declarados como posible/
probable ECJ en Euskadi entre 1995 y
2015. Resultados. Son un total de 28

casos (15 hombres y 13 muijeres), con
una edad media de 73 afios y un tiem-
po medio de evolucién de 18 meses.
El primer sintoma en la mayoria de
los pacientes es la alteracién cogniti-
va, sequido de alteracién de la mar-
cha, de conducta y confusién. El 89%
de los pacientes presentan demencia;
el 28,6%, mioclonias, y el 28,6%,
ataxia. En cuanto a las pruebas com-
plementarias, dos pacientes presen-
taban electroencefalogramas sugesti-
VOS; uno, resonancia magnética cere-
bral compatible, y tres, proteina 14.3.3
positiva. Los diagndsticos neuropato-
|6gicos mas frecuentes fueron demen-
cia por cuerpos de Lewy, multiinfarto,
enfermedad de Alzheimer y demencia
frontal, en muchos casos con diag-
ndsticos solapados. Conclusiones. La
clinica atipica y la evolucién rapida,
junto con el hallazgo de datos clinicos
0 complementarios que son caracte-
risticos pero no patognoménicos de
la ECJ, son los factores mas relaciona-
dos con los errores diagndsticos. La
alta sospecha clinica por parte de los
neurdlogos del Pais Vasco, la alta ta-
sa de declaracién y la colaboracién de
las familias y de la administracion tie-
nen como resultado un registro de al-
ta calidad.

16.

Paresia faciolingual con

leve afectacion del brazo:
¢donde estd la lesion?

D. Anguizola, A. Ruisanchez, J. Bocos,

R. Vazquez, M. Gémez Beldarrain,
J.C. Garcia-Moncé

Servicio de Neurologia. Hospital
de Galdakao-Usénsolo. Vizcaya.

Caso clinico. Varén de 58 afios que,
tras una cardioversién por fibrilacién
auricular, presentd una paralisis facial
periférica izquierda aguda, con afec-
tacién del hipogloso ipsilateral y lige-
ra debilidad distal del brazo izquier-
do. La resonancia magnética craneal
mostré una lesién isquémica aguda
que afectaba la corteza motora dere-
cha. Conclusiones. La combinacién de
una paralisis facial periférica con una
lingual y la afectacién motora del bra-
zo sugiere una lesion de la rodilla de
la capsula interna por proximidad de
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las fibras corticopontinas y corticobul-
bares, que se conoce como el sindro-
me del genu capsular. En este pacien-
te, sin embargo, la lesién responsable
de esta combinacién tan peculiar
asentaba en el homtnculo, donde la
representacion cortical de la lengua
se encuentra préxima a las del facial.
El porcentaje de fibras corticobulbares
al nucleo hipogloso es ligeramente
superior que las no decusadas, lo que
explica que un 15% de los pacientes
con una lesién corticobulbar tengan
una paresia lingual, habitualmente
con hemiparesia contralateral. Ade-
mas, la paresia facial periférica se ex-
plica por una probable asimetria en la
inervacion supranuclear de la muscu-
latura facial superior. Por tanto, en
pacientes con paresia facial periférica,
lingual y del brazo, se deben conside-
rar las lesiones de la corteza motora.

17.

iEnfermedad desmielinizante,
autoinmune o vascular?
S. Colina Lizuain, F. Castillo Alvarez,

A. Erdocia Goiii, C.I. Gutiérrez Cecchini,
M.A. Lépez Pérez, M.E. Marzo Sola

Servicio de Neurologia. Hospital San Pedro.
Logrofio.

Introduccion. En el diagndstico de es-
clerosis multiple, ademas de disemi-
nacién en tiempo y espacio, se re-
quiere que no haya una explicacion
alternativa mejor. Es fundamental
conocer las ‘banderas rojas’ clinicas
y paraclinicas que ponen en duda el
diagnéstico. En el sindrome antifos-
folipido, la sintomatologia y los ha-
llazgos en resonancia magnética pue-
den ser similares a la esclerosis mul-
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tiple. Se presenta el caso de una pa-
ciente en la que concurrian ambas
patologias. Caso clinico. Mujer de 49
afos que en 1991, a los 25 afos, fue
diagnosticada de esclerosis multiple
tras neuritis 6ptica. En 1996 comen-
z6 tratamiento con interferén tras
otro brote, y sufrié nuevos brotes en
1997, 1999 y 2004. Suspendid el tra-
tamiento ese afio por intolerancia y
sufrié un nuevo episodio neuroldgi-
co en 2005. En 2011 fue valorada en
la consulta de enfermedades desmie-
linizantes, modificandose la impresion
diagnéstica (sindrome de Sneddon/
antifosfolipido) al objetivarse livedo
reticularis, fenémeno de Raynaud y
elevacién de anticuerpos anticardio-
lipina, por lo que comenzd trata-
miento con dcido acetilsalicilico. En
2014 present6 un cuadro de diplopia
e inestabilidad; en resonancia mag-

nética se apreciaron lesiones nuevas,
altamente sugestivas de esclerosis
mdltiple, ademas de lesiones necro-
ticas (infartos crénicos). A comienzos
de 2015 comenzd tratamiento con
dimetilfumarato. Meses después pre-
senté nueva focalidad neuroldgica
con imagen de resonancia magnéti-
ca tipica de isquemia aguda; se sus-
tituyd el acido acetilsalicilico por an-
ticoagulacién. Se establecid el diag-
ndstico de sindrome antifosfolipido/
sindrome de Sneddon y esclerosis mul-
tiple. Conclusion. Las lesiones en la
sustancia blanca tienen un diagnds-
tico diferencial amplio. Padecer escle-
rosis multiple no excluye otras pato-
logias; a pesar de tener un diagnds-
tico establecido debemos estar aler-
ta ante datos clinicorradioldgicos dis-
cordantes. Las enfermedades de origen
autoinmune tienden a asociarse.
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