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Avances en la creacion de un
protocolo asistencial de pacientes
con esclerosis lateral amiotrofica
en la Comunidad Valenciana

J.F. Vazquez Costa, C. Arlanzén, T. Blanco,
M. Cano, M.J. Chumillas Lujan, C. Diaz
Marin, P. Jerez, L. Lorente Gdmez,

S. Parra, T. Sevilla Mantecén, R.M. Vilar

Hospital La Fe de Valenciay
Hospital General de Alicante.

Introduccion. La esclerosis lateral amio-
tréfica (ELA) es una enfermedad rara,
grave y que precisa atencién multidis-
ciplinar. El acceso de los pacientes a
dicha atencién es desigual, incluso
dentro de la Comunidad Valenciana,
segun su lugar de residencia. Objeti-
vo. Describir los avances realizados en
la organizacién asistencial de la ELAy
presentar un protocolo de diagndsti-
co y tratamiento. Sujetos y métodos.
Se definieron seis lineas estratégicas
en la atencién de pacientes de ELA.
Un grupo de trabajo constituido por
neurdlogos y neurofisiélogos de dis-
tintos hospitales de referencia se en-
cargd de la elaboracién de los proto-
colos de diagnéstico y tratamiento far-
macoldgico. Resultados. El protocolo
incluye recomendaciones sobre la crea-
cién de vias asistenciales para un diag-
ndstico precoz, las pruebas esenciales
a realizar en las formas clasicas de ELA,
en las formas incompletas (atrofia mus-
cular progresiva y esclerosis lateral
primaria) y en las formas atipicas, cé-
mo comunicar el diagndstico y cémo
realizar el consejo genético. También
incluye un vademécum de tratamien-
to farmacoldgico. Conclusiones. La es-

tandarizacién de procesos diagndsti-
cos y terapéuticos ayuda a reducir las
diferencias asistenciales entre centros
y mejora la atencién global al pacien-
te con ELA. Por ello son el primer paso
hacia la creacién de redes asistenciales.

2.

Papel de las hipointensidades
en el area motora como
biomarcador en la esclerosis
lateral amiotréfica

J.F. Vazquez Costa, M. Mazon,

M.J. Chumilla, J. Carreras, D. Hervas,
J. Pérez Tur, L. Marti Bonmati, T. Sevilla

Hospital La Fe. Valencia.

Introduccion. La presencia de hipoin-
tensidades en secuencias T, en la cor-
teza motora de pacientes con esclero-
sis lateral amiotrdfica (ELA) se conoce
desde hace tiempo. Probablemente se
corresponden con depdsitos de hierro.
Sin embargo, los factores que la de-
terminan y su papel como biomarca-
dor diagndstico son poco conocidos.
Sujetos y métodos. Se realizé una re-
sonancia magnética cerebral de 3 T
con secuencia de susceptibilidad (SWI)
a 102 pacientes con ELA y 48 contro-
les. Dos neurorradidlogos, ciegos al
diagndstico, evaluaron las imagenes
y clasificaron a los sujetos en paciente
o control. Se recogieron variables de-
mograficas, clinicas, genéticas y neu-
rofisiolégicas. Resultados. La reprodu-
cibilidad intraobservador fue buena
para las hipointensidades en la corte-
za motora (x = 0,77; IC 95%: 0,73-
0,82) y muy buena para la clasifica-
cién diagndstica (x =0,86; IC 95%:
0,78-0,95). La presencia de hipointen-

www.neurologia.com Rev Neurol 2018; 66 (6): 201-209

sidades en la corteza motora se aso-
cid con la edad en controles y con la
presencia de signos de motoneurona
superior e inicio bulbar en pacientes.
Es mas, existia una concordancia en-
tre el lugar de inicio de sintomas y el
predominio de hipointensidades, las
cuales mostraron un darea bajo la cur-
va de 0,885 para el diagndstico de
ELA. La sensibilidad y la especificidad
del diagnéstico radioldgico fueron del
73% y 91%, respectivamente. La sensi-
bilidad aumentd al 85% en pacientes
de inicio bulbar. Las hipointensidades
aplicadas a los criterios diagndsticos
de Awaiji permitieron aumentar la ca-
tegoria diagnéstica en la mayoria de
los pacientes. Ademas, fueron mas
sensibles para la deteccién de afecta-
cién de motoneurona superior que la
estimulacién magnética transcraneal.
Conclusiones. Las hipointensidades en
la corteza motora representan la de-
generacién de la motoneurona supe-
rior. Muestran buena especificidad y
son un biomarcador diagnéstico fia-
ble y particularmente sensible en la
ELA bulbar. Este estudio proporciona
evidencia clase Il de su utilidad en la
practica clinica y en la investigacion.

3.

Atrofia muscular espinal

de predominio en miembros
inferiores: descripcion de las
caracteristicas clinicas y de
resonancia magnética muscular
en cuatro familias portadoras
de mutaciones en el gen BICD2
M. Frasquet Carrera®®, V. Lupo*,

R.Silla¢, M.J. Chumillas Lujan®, R. Lopez
Cuevas®®, R. Vilchez Medina, F. Mas

Estellés?, C. Diaz Marin", C. Espinds
Armero®, T. Sevilla Mantecon ¢

2Servicio de Neurologia. Hospital Universitari
i Politécnic La Fe. Valencia. * Instituto de
Investigacion Sanitaria La Fe. Valencia.
‘Unidad de Genética y Genémica de
Enfermedades Neuromusculares y Neuro-
degenerativas. Centro de Investigacién
Principe Felipe. Valencia. ¢ Departamento
de Medicina. Universitat de Valéncia.
¢Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital
Universitari i Politécnic La Fe. Valencia.
flaboratorio de Patologia Neuromusculary
Ataxias. Instituto de Investigacion Sanitaria
La Fe. Valencia. °ERESA. Valencia. " Servicio
de Neurologia. Hospital General Universitario
de Alicante. 'Centro de Investigacién Bio-
médica en Enfermedades Raras (CIBERER).

Introduccién. Los casos de atrofia mus-
cular espinal no debidas a mutacio-
nes en el gen SMN1 se clasifican segin
su fenotipo y entre ellas se encuentra
la atrofia muscular espinal de predo-
minio en miembros inferiores, causada
por mutaciones en los genes DYNCIH1
yBICD2. La resonancia magnética (RM)
muscular es una herramienta util en
el diagndstico de ciertas patologias
neuromusculares y aporta informacién
sobre el grado de afectacién muscular
y su distribucién. Objetivo. Describir
el fenotipo clinico y el patrén de afec-
tacion muscular en la RM de diez pa-
cientes (cuatro familias) portadores
de cuatro mutaciones diferentes en
BICD2, tres de ellas de novo. Pacien-
tes y métodos. Se llevé a cabo un exa-
men neuromuscular de todos los pa-
cientes. Se realizé estudio electrofisio-
|6gico y RM muscular de miembros
inferiores en siete pacientes, en cinco
de ellos incluyendo musculos de la
pelvis. El diagndstico genético se efec-
tué mediante un panel de genes para
estudio de neuropatias genéticas. Re-
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sultados. Se detect6 la mutacién ya
descrita p.S107L y tres mutaciones de
novo que segregaban con la enfer-
medad: p.Val485Gly, p.Tyr557His y
p.Ser681Leu. El fenotipo clinico mds
frecuente consistié en una debilidad
muscular leve en musculos proxima-
les de miembros inferiores, combina-
do con deformidades de pies y dener-
vacién crénica de predominio en di-
chos miembros. Un paciente presen-
taba sintomas sensitivos prominentes
y disminucién de la amplitud de los
potenciales sensitivos y motores en el
electroneurograma. En la RM muscu-
lar, los musculos mas afectado fueron
el recto femoral, el vasto lateral y el
gastrocnemio medial. En tres pacien-
tes existia infiltracién del gliteo me-
dioy en ninguno se detect infiltracion
en los musculos intrinsecos de los pies.
Conclusiones. Se dfescriben tres nue-
vas mutaciones patogénicas en BICD2.
Los resultados permiten definir mejor
el patrén de afectacion muscular en
relacién con las mutaciones en este
gen y plantean que pueda existir una
afectacién sensitiva asociada.

4,

Cuando no funciona la
mitocondria en el sistema
nervioso periférico:
caracteristicas clinicas de las
encefalomiopatias mitocondriales
E. Elvira Soler, E. Torres San Narciso,
C. Diaz Marin, R.M. Sanchez Pérez,

B. Serrano Serrano, F. Lépez Gonzalez,
A. Heras Pérez, C. Diaz Urrea, P. Barredo
Benitez, R.M. Garcia Tercero, J. Gualda
Heras, N. Lopez Hernandez

Hospital General Universitario de Alicante.

Introduccién. Las encefalomiopatias mi-
tocondriales son alteraciones de la ca-
dena respiratoria mitocondrial, cuyo
objetivo es la obtencién de energia
(ATP) para el funcionamiento celular.
Su sintomatologia es muy variada y
pueden afectar al sistema nervioso
central y al periférico. Objetivo. Des-
cribir una serie de pacientes diagnos-
ticados de encefalomiopatias mito-
condriales con manifestaciones en el
sistema nervioso periférico del Servi-
cio de Neurologia del Hospital Gene-
ral Universitario de Alicante, para co-
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nocer la sintomatologia predominan-
te, los sistemas mas frecuentemente
afectados y los sindromes clinicos con
mayor prevalencia. Pacientes y méto-
dos. Estudio descriptivo transversal de
todos los pacientes con citopatia mi-
tocondrial (c6digo CIE-10 G71.3). Se
accedié a la historia clinica electréni-
ca de las consultas externas de pato-
logia neuromuscular del Servicio de
Neurologia del hospital a través del
programa de informacién hospitala-
ria Abucasis y se obtuvieron diez pa-
cientes. Se reviso la historia clinica y el
seguimiento en consultas externas, y
se completd la informacién mediante
llamada telefénica o citacién presen-
cial a los pacientes. Resultados. La sin-
tomatologia predominante fue: debi-
lidad, fatiga, cefaleas de tipo migra-
fia, miopatia progresiva, epilepsia, hi-
perCKemia, mialgias con intolerancia
al ejercicio, oftalmoplejia externa pro-
gresiva, ptosis, estrabismo, diplopia,
acidosis lactica y disfagia. Los sistemas
mas afectados, el muscular, el visual y
el nervioso central. Los sindromes cli-
nicos encontrados fueron tres formas
miopdticas puras, dos oftalmoplejias
externas progresivas, un MELAS, un
MERRF, un NARP y una encefalopatia
mioneurogastrointestinal. Conclusio-
nes. Los sintomas mas frecuentes fue-
ron los musculares y del sistema ner-
vioso central. La mayoria de los pa-
cientes pudieron incluirse en alguno
de los sindromes clinicos conocidos y
relacionados con las mutaciones del
ADN de proteinas mitocondriales; los
mas prevalentes fueron la forma mio-
patica pura y la oftalmoplejia externa
progresiva. En cualquier caso, las ma-
nifestaciones clinicas suelen ser alta-
mente sugestivas de patologia mito-
condrial y el diagndstico clinico resulta
bastante especifico. La biopsia mus-
cular es una pieza clave para el diag-
nostico. En ausencia de tratamiento
especifico, es necesario un manejo
multidisciplinar de los pacientes para
proporcionales la mayor calidad de vi-
da posible.

5.

6.

Neuroimagen en el ictus
agudo: determinacién precoz
del area infartada

E. Martinez Monte, R.A. Regajo Gallego,

D. Garcia Lépez, P. Magro Pose,
R. Chamarro, R. Gil

Hospital Clinico Universitario de Valencia.

Introduccion. La tomografia computa-
rizada (TC) de perfusion en el ictus agu-
do proporciona imdgenes que permi-
ten distinguir necrosis tisular de dreas
de penumbra isquémica potencialmen-
te reversibles. Objetivo. Valorar si el
area de infarto en la TC de perfusion
presenta correlacion con el area de is-
guemia en la secuencia de difusidn (DWI)
de la resonancia magnética (RM) ce-
rebral en pacientes con ictus agudo.
Pacientes y métodos. Se realiza un
registro retrospectivo desde marzo de
2015 a diciembre de 2017, donde se
analizan 24 pacientes que presenta-
ron un ictus isquémico agudo con
oclusién de M1y a los que se les reali-
26 tratamiento endovascular. Se valo-
ra la TC de perfusién al inicio de la cli-
nica (como parte del protocolo de cé-
digo ictus) y un estudio de RM DWI
realizado en un periodo inferior a cin-
co dias. Se comparan cuatro cortes de
la TC de perfusién y su correspondien-
te corte en la RM cerebral basandose
en estructuras anatémicas que pue-
den identificarse por ambas técnicas.
Se asigna un valor numéricode 0 a 4
en funcién de la concordancia en los
distintos cortes. Resultados. La edad
media de los pacientes es de 65 + 12
afos. Se incluyen 11 varones y 13 mu-
jeres. Entre los factores de riesgo car-
diovascular, un 58,3% son hiperten-
s0s; un 33,3%, diabéticos, y un 50%,
dislipidémicos. Todos los pacientes ex-
cepto uno presentan un missmatch su-
perior al 20%. En un 38% de los pa-
cientes se encuentra concordancia en
los cuatro cortes; en un 42%, en tres
cortes, y en un 20%, en dos cortes.
NingUn paciente presenta correlacién
s6lo en un corte o en ninguno. Con-
clusiones. La TC de perfusién en la fa-
se aguda del ictus presenta una bue-
na correlacién con la secuencia de di-
fusién de la RM para definir el drea de
infarto establecido de forma precoz.

Validez de un sistema de
analisis instrumental de la
marcha de bajo coste en sujetos
hemiparéticos

E. Noé?, J. Latorre*®, C. Colomer?,

B. Moliner®?, J.M. Climent?, C. Rodriguez®,
P. Ugart?, A. Borrego®, E. Crespo?,

R. Llorens®®, J. Ferri®

?Servicio de Neurorrehabilitacion

y Dafio Cerebral. Hospitales Vithas-NISA.
®Neurorehabilitation & Brain Research Group.
Instituto de Investigacién e Innovacién en
Bioingenieria. Universitat Politecnica de
Valéncia.

Introduccion. Los parametros espacio-
temporales y cinemdticos de la mar-
cha hemiparética estan habitualmen-
te alterados respecto a lo considerado
fisioldgico. La cuantificacion de estos
parametros puede complementar las
escalas clinicas y el analisis visual, per-
mitiendo optimizar enfoques terapéu-
ticos o ayudas técnicas. Se presenta
un sistema de andlisis instrumental
de la marcha de bajo coste. Objetivo.
Valorar la marcha de una muestra de
sujetos con ictus y estimar la validez
convergente de esta prueba con otros
tests clinicos convencionales. Sujetos
y métodos. La muestra incluyé 250
sujetos control para establecer el pa-
trén de normalidad y 50 pacientes
con antecedentes de ictus, capaces de
caminar al menos cinco metros sin
ayudas técnicas. El sistema de andlisis
empled la cdmara Kinect V2 para de-
tectar el movimiento del cuerpo y ex-
trapolar aspectos espaciotemporales
y cinematicos de la marcha. Se estu-
di6 la validez convergente y concurren-
te de los datos obtenidos con escalas
clinicas validadas (Gait Assessment &
Intervention Tool, Dynamic Gait Index,
10-meter Walking Test y T-meter Wal-
king Test). Resultados. El sistema mos-
tré una adecuada validez convergente
y concurrente entre los parametros
espaciotemporales y cinemdticos de-
tectados y las escalas clinicas seleccio-
nadas (p < 0,05). Conclusiones. El sis-
tema de analisis de la marcha apoya-
do en la cdmara Kinect V2 resulta va-
lido para sujetos hemiparéticos.
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7.

El ictus de George F. Handel.
Un desafio en el diagnéstico
clinico y topografico

R. Yaya Huaman

Instituto Valenciano de Oncologia.

Introduccion. George F. Handel sufrié
en abril de 1737, a los 52 afios, un ic-
tus que afectd al lenguaje y a la moti-
lidad de la mano derecha. Se recupe-
ré en cuatro meses y fue capaz poste-
riormente de tocar diversos instru-
mentos musicales y crear dperas, ora-
torios y coros de inmensa calidad. En
1743, 1745 y 1751 volvieron a repetirse
estos eventos vasculares, ahadiéndo-
se ceguera de ambos ojos. Fallecié en
1759, 22 aiios después del primer ictus.
Desarrollo. Se recogen los distintos
datos clinicos que aportan sus nume-
rosos bidgrafos e intentamos aproxi-
mar el tipo de ictus que sufrid y su to-
pografia. Tras plantear el diagndstico
diferencial entre lesiones de grandes
vasos y aquellas producidas por afec-
tacion de vasos de pequefio calibre se
barajan las posibilidades de infartos
lacunares, tanto corticales como cap-
sulares o pontinos. Conclusiones. Los
antecedentes familiares, los numero-
sos factores de riesgo del mdsico, la
larga patocronia y la preservacién de
la inmensa capacidad creativa, espe-
cialmente vocal, sugieren una patolo-
gia vascular por afectacion.

8.

Estudio retrospectivo para
evaluar la efectividad y
seguridad del fingolimod en
pacientes con esclerosis muiltiple
remitente recurrente en la
practica clinica. Andlisis conjunto
de los estudio MS Next y MS
2nd-Line GATE

J. Mallada Frechin?, S. Martinez Yélamos®,
M. Carcelén Gadea©, A. Pérez Sempere®,
A. Belenguer Benavides®, L. Landete
Pascual’, F. Gascon Giménez?, J. Ricart”,
E. Garcia®, M.J. Moreno"

2Servicio de Neurologia. Hospital de Elda.
Alicante. °Servicio de Neurologia. Hospital
de Bellvitge. Barcelona. “Servicio de

Neurologia. Hospital General de Valencia.

dServicio de Neurologia. Hospital General de
Alicante. ©Servicio de Neurologia. Hospital
General de Castelldn. 'Servicio de Neurologia.
Hospital Dr. Peset. Valencia. ¢Servicio de
Neurologia. Hospital Clinico de Valencia.
"Novartis Farmacéutica. Barcelona.

Introduccion. El fingolimod fue el pri-
mer tratamiento modificador oral
aprobado para la esclerosis multiple
remitente recurrente (EMRR). El ana-
lisis de poblaciones tratadas en practi-
ca clinica valida las conclusiones al-
canzadas en los ensayos. Objetivo. Des-
cribir la efectividad y seguridad del
fingolimod en pacientes con EMRR en
la practica clinica espafiola. Pacientes y
métodos. MS-Next y MS-2nd-Line GATE
son estudios observacionales, retros-
pectivos y multicéntricos, realizados en
pacientes de ambos sexos, > 18 afios,
diagnosticados de EMRR (criterios de
McDonald 2010), tratados con fingoli-
mod 0,5 mg/dia y sequidos durante
mas de 12 meses tras el inicio del tra-
tamiento. Ambos estudios se realiza-
ron entre marzo de 2014 y diciembre
de 2015. Resultados. Se selecionaron
988 pacientes (MS-Next: 804; MS-2-
nd-Line GATE: 184) en 66 hospitales
participantes. En la poblacidn total, la
tasa anualizada de brotes se redujo en
un 86,3% a los tres afios (p < 0,0001).
El 89,6% y 84,4% de la poblacion pre-
sento estabilidad o mejoria de la dis-
capacidad tras el primer y segundo
afio de tratamiento, respectivamen-
te. La media del niimero de lesiones en
T, captantes de gadolinio disminuyd
en un 68,9% tras el primer afio y en
un 84,1% tras el sequndo (p < 0,0001
en ambos casos). El 72,0% y el 57,7%
de los pacientes no presentaron lesio-
nes nuevas o aumentadas en T, tras
el primer y segundo afio de trata-
miento, respectivamente. Tras el ini-
cio del tratamiento con fingolimod, el
20,5% de los pacientes presentaron
efectos adversos, todos ellos descritos
en la ficha técnica del farmaco, sien-
do las infecciones (5,2%) y la eleva-
cién de enzimas hepaticos (3,9%) los
mas frecuentes. Después del primer
afio, el 2,3% de los pacientes abando-
naron de forma permanente el trata-
miento. Los analisis también se han
realizado por subgrupos de pacientes,
en funcién del tratamiento previo del
que proceden. Conclusiones. El fingo-
limod es un tratamiento efectivo y se-
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guro en pacientes con EMRR en la prac-
tica clinica.

o.

Neurofilamento y quitinasa
como marcadores en esclerosis
multiple y su correlacién con la
presencia de bandas oligoclonales
IgM lipidoespecificas

J.S. Gil Perotin, J. Castillo, L. Cubas,

C. Alcald, F. Gascén, J.A. Dominguez,

A. Bernad, M. Escutia, F. Pérez Miralles,
B. Casanova

Hospital Universitari i Politécnic La Fe.
Valencia.

Introduccion. La esclerosis mdiltiple (EM)
se caracteriza por su heterogeneidad
en relacién con las manifestaciones cli-
nicas, el curso de la enfermedad, los
hallazgos radiolégicos, las caracteris-
ticas histopatoldgicas de las lesiones
cerebrales y la respuesta al tratamien-
to. En este escenario, existe una gran
necesidad de biomarcadores que faci-
liten el diagnéstico, la estratificacion
de la enfermedad, la prediccion de su
curso o la valoracién de la respuesta
al tratamiento. Se ha analizado una
cohorte de pacientes con EM —forma
remitente recurrente (EMRR) y formas
secundariamente (EMSP) y primaria-
mente progresivas (EMPP)—y se han
determinado los valores de cadena li-
gera de neurofilamento (NFL) y de la
proteina quitinasa 3-fike (CHI3L1), con-
siderados como biomarcadores en Ii-
quido cefalorraquideo (LCR) de activi-
dad y de inflamacién enddgena, res-
pectivamente. A su vez, se han corre-
lacionado sus valores con la presencia
de bandas oligoclonales IgM lipidoes-
pecificas y con el fenotipo de la enfer-
medad. Pacientes y métodos. Se ana-
liz6 el LCR de 153 pacientes con EM
(94 EMRR, 36 EMSP, 23 EMPP). De
ellos, 40 se obtuvieron durante un
brote y los resultados se estratificaron
en base a esto. Los valores de NFLy de
CHI3L1 se cuantificaron mediante ELI-
SA, y las bandas oligoclonales IgM li-
pidoespecificas, usando isoelectroen-
foque e inmunodeteccion en mem-
branas preincubadas con los lipidos
de interés. La discapacidad se midi6
mediante las escalas EDSS y MSSS, es-
ta dltima teniendo en cuenta el tiem-

po de evolucidn. Resultados. Las ban-
das oligoclonales IgM lipidoespecifi-
cas estaban presentes en el LCR de 72
pacientes (47,1%). Aunque no se apre-
ciaron diferencias en la EDSS, la pre-
sencia de bandas oligoclonales IgM li-
pidoespecificas determinaba una ma-
yor gravedad segun la MSSS (4,5 fren-
tea5,6; p=0,01). Los valores medios
de CHI3L1 fueron de 168 ng/mL, ma-
yores en pacientes con bandas oligo-
clonales IgM lipidoespecificas (p =
0,003). La elevacion de CHI3L1 era in-
dependiente de que el paciente se en-
contrase en brote, pero si se observé
que se hallaba mas elevado en formas
progresivas (EESPy EEPP) (p = 0,002;
Kruskal-Wallis). Ademds, los valores
elevados de CHI31L se correlacionaban
con la discapacidad (EDSS, p = 0,013;
MSSS, p < 0,0001). Los valores medios
de NFL en LCR fueron de 991 pg/mL,
sin encontrarse diferencias en pacien-
tes con o sin bandas IgM. Los LCR ob-
tenidos durante un brote presentaron
valores mayores de NFL en LCR (1.765
pg/mL; p=0,003). El NFL mostré una
ligera correlacién con la discapacidad
valorada con la MSSS (p = 0,04). El
NFLy la CHI3L1 se correlacionaban po-
sitivamente (Spearman: 0,439). Con-
clusiones. La CHI3L1 parece relacionar-
se con una mayor agresividad de la
enfermedad y se asocia a bandas oli-
goclonales IgM lipidoespecificas. Esta
mas representada en las formas pro-
gresivas. Los valores mas elevados de
NFL se relacionan con formas recurren-
tes en el momento del brote y, en al-
gunos casos, con EMPP. No existe re-
lacién entre NFL y bandas oligoclona-
les IgM lipidoespecificas. La elevacién
de NFL parece ser el resultado de la
destruccion axonal aguda, aunque si
se aprecia una correlacién con CHI3L1.
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10.

Derivacion de pacientes para
estudio de deterioro cognitivo/
demencia desde atencién primaria
a consultas de neurologia tras
realizar intervencion en centros
de atencion primaria del area
de Elche

L. Marhuenda, M. Bonet de la Nuez,

D. Sola, M. Alvarez, J.C. Giner, L. Lorente,
E. Freyre, L. Navarro, M. Torregrosa,

F. Alberola, E. Valdeolivas, J.M. Gdmez
Garcia, I. Llinares, J. Alom

Hospital General de Elche.

Objetivo. Evaluar el efecto de la inter-
vencion realizada en centros de aten-
cién primaria en el drea asistencial de
Elche sobre la derivacién de pacientes
con sospecha de deterioro cognitivo/
demencia a consultas de neurologia.
Pacientes y métodos. Tras un primer
estudio descriptivo (n = 144), se reali-
za una intervencién consistente en
charlas informativas en centros de sa-
lud del drea, impartidas por un espe-
cialista en neurologia, con aporte de
criterios de derivacién a neurologia
de pacientes con problemas cognitivos/
conductuales. Se realiza un nuevo es-
tudio descriptivo mediante el mismo
protocolo que el estudio previo. Re-
sultados. Se incluyeron 154 pacientes.
La distribucién de diagndsticos fue la
siguiente: no afectacién neuroldgica,
27,5%; deterioro cognitivo ligero (DCL)
inespecifico, 25,5%; DCL-enfermedad
de Alzheimer (DCL-EA), 21,6%; demen-
cia por EA, 19,0%; demencia vascular,
0%, demencia mixta, 4,6%, y otras
demencias, 2,0%. Un 51% de los pa-
cientes derivados desde atencién pri-
maria aportaban mencién explicita
de los criterios de derivacion. Se cons-
tataron diferencias entre el grupo de
pacientes remitidos antes de la inter-
vencion respecto al grupo de pacien-
tes remitidos tras intervencién con
mencién explicita de los criterios de
derivaciéon MECD en los diagndsticos de
no afectacion neurolégica y de DCL-EA
(p = 0,01; %?). Conclusiones. En nues-
tra drea asistencial y en el grupo de
pacientes remitidos con mencién ex-
plicita de los criterios de derivacion,
se ha constatado una mejoria signifi-
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cativa en los diagndsticos de no afec-
tacion neurolégica y de DCL-EA res-
pecto al estudio previo.

11.

Utilidad de los indices de
codificacion, consolidacion

y recuperacién en pacientes
con deterioro cognitivo leve
amnésico aplicando el Free and
Cued Selective Reminding Test
H. Vico®®, A. Siquier€, A. Yafez*,

G. Amer?, S. Santonja¢, A. del OImo?,
P. Andrés©

2Hospital Dr. Peset. Valencia. °Instituto
Valenciano de Neurociencias. “Universitat
de les llles Balears, iUNICS. ¢Hospital Son
Espases. Palma de Mallorca. ¢Hospital
Clinico de Valencia.

Introduccion. La fase prodrémica o de
deterioro cognitivo leve (DCL) debido
a enfermedad de Alzheimer (EA) se
caracteriza tipicamente por una dis-
funcién de la memoria episédica defi-
nida como ‘sindrome mnésico de tipo
hipocampal’ o huella neuropsicolégi-
ca. Sin embargo, sélo el 60% de los
pacientes con este perfil clinico tiene
biomarcadores de EA debido a que el
DCL comprende un grupo heterogé-
neo de etiologias y establecer el diag-
nostico de EA prodrémica requiere la
realizacion de biomarcadores fisiopa-
toldgicos. El test de memoria episddi-
ca Free and Cued Selective Reminding
(FCSRT), recomendado por el grupo
de trabajo internacional sobre crite-
rios diagndsticos en la EA, analiza se-
paradamente los procesos de codifi-
cacién y recuperacién y permite au-
mentar la sensibilidad y especificidad
en la deteccién de alteraciones mné-
sicas de la EA. La aplicacién del méto-
do de correccidn Item Specific Deficit
Approach (ISDA) permite cuantificar
los déficits en estos procesos mnési-
cos (codificacion, consolidacion y re-
cuperacion). Objetivo. Comparar el ren-
dimiento en memoria episédica de un
grupo de pacientes con DCL amnésico
y un grupo de sujetos control, aplican-
do el método ISDA. Sujetos y méto-
dos. Se realiza el test FCSRT a 28 pa-
cientes con DCL amnésico, la mayoria
con estudio de biomarcadores de EA,
y 26 sujetos sanos, y se analizan los

resultados mediante el método ISDA.
Resultados. Las curvas ROC revelan
que la codificacién es el proceso de
memoria mas alterado en los pacien-
tes con DCL amnésico, siendo éste el
indice mas sensible. Este resultado
apoya la hipétesis de que los proble-
mas mnésicos en los estadios prodré-
micos de la EA se caracterizan por la
dificultad de creacién de nuevos re-
cuerdos mas que por la dificultad de
su recuperacion. Conclusiones. El mé-
todo de correccién ISDA aplicado al
FCSRT demuestra un mayor declive en
los procesos de codificacién que de
recuperacion en el DCL amnésico y
puede tener utilidad como marcador
neuropsicoldgico de la EA.

12.

Abordaje integrativo de
cofosis bilateral secundario
a encefalitis pneumocdcica

P. Rodriguez, V. Gmez,
I. Maestra, J.M. Agulles

Centro de Acogida e Insercién.
Ayuntamiento de Alicante.

Introduccion. Las personas sin hogar
tienen una mayor predisposiciéon a
padecer enfermedades. La falta de vi-
sibilidad del grupo, el acceso del pa-
ciente a través de servicios de urgen-
cia hospitalaria y el desconocimiento
de la biografia del individuo dificulta
establecer estudios y favorece el des-
conocimiento de recursos terapéuti-
cos y la complicacion clinica del suje-
to. Objetivos. Describir la historia cli-
nica y evolucién del paciente, visibili-
zar la historia de salud de las perso-
nas sin hogar, medir cualitativamente
la respuesta del sistema sociosanita-
rio en personas en procesos de exclu-
sién con enfermedades graves, valo-
rar el impacto de la ayuda terapéutica
del Centro de Acogida e Insercién y re-
saltar laimportancia del trabajo trans-
versal en red de caracter multidiscipi-
linar. Pacientes y métodos. Se pre-
senta el caso clinico de un varén de
48 afios, original de Guinea y residen-
te en Espafa desde hace varias déca-
das, con antiguo etilismo crénico, dia-
betes en tratamiento con antidiabéti-
cos orales y hepatitis C en sequimien-
to por unidad de infecciosos. Situa-

cién de exclusién social crénica en la
calle de varios afios. En enero de 2017
sufrié encefalitis por neumococo, que
generd cofosis bilateral profunda. In-
gresé en el Centro de Acogida e Inser-
ciény se procedié a abordaje terapéu-
tico multidisciplinar en coordinacién
con diferentes departamentos clinicos
del hospital. Resultados. Abordaje del
caso con afrontamiento del duelo,
factores limitantes arraigado en cos-
tumbres y creencias culturales, nega-
cién de la enfermedad y rechazo del
aprendizaje de nuevas herramientas
de adaptacién. Se mantienen sesiones
semanales multidisciplinares y diarias
de adhesion al tratamiento farmaco-
l6gico, asi como la introduccién a ta-
lleres con normooyentes con imple-
mentacién de técnicas para comuni-
cacion interpersonal. Conclusiones. Es
preciso el trabajo transversal en red.
El desconocimiento del estado socio-
demografico de la salud de los perfi-
les en exclusion produce un mayor
gasto sanitario y empeoramiento de
la calidad de vida de los pacientes,
que favorece la cronicidad y la pluri-
patologia. El planteamiento housing
first como derecho basico supone una
alternativa que favorece la conviven-
cia y reduce la comorbilidad.

13.

Alteracion transitoria del
lenguaje: analisis de 44 casos
R. Baviera, L. Monrés, J.I. Tembl,

G. Fortea, L. Morales, A. Lago

Hospital Universitari i Politecnic La Fe.
Valencia.

Introduccion. La alteracién aislada y
autolimitada del lenguaje es un moti-
vo de consulta frecuente en la aten-
cién neuroldgica urgente. Aunque se
atribuye origen isquémico, causas no
isquémicas pueden tener idéntica pre-
sentacion. Objetivo. Analizar los epi-
sodios atendidos en el Hospital La Fe
en el periodo 2015-2017, estudiando
caracteristicas demograficas, factores
de riesgo, recurrencia y etiologia. Pa-
cientes y métodos. Blsqueda en his-
toria clinica electrénica de las pala-
bras ‘alteracion transitoria lenguaje’y
‘afasia aislada’ en el periodo com-
prendido entre el 1 de diciembre de
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2015 y el 1 de diciembre de 2017. Se
define como episodio de origen vas-
cular aquel con lesién isquémica agu-
da en resonancia magnética. Analisis
estadistico de los datos obtenidos me-
diante el programa SPSS v. 22.0. Re-
sultados. Se han recogido 44 pacien-
tes con una media de edad de 73,76
afios, 23 hombres y 21 mujeres. Siete
de ellos son isquémicos (15,9%), y 31,
no isquémicos (70,45%). En seis ca-
S0s Nno se realizé resonancia magnéti-
ca cerebral (13,63%). En pacientes is-
quémicos, la edad media total era de
79,25 afios (cuatro hombres y tres
mujeres, de 70,25 y 80,33 afios de
media, respectivamente). En no is-
quémicos, la edad media total era de
73 afios (16 hombres y 15 mujeres, de
66,47y 78,86 afos de media, respec-
tivamente). El antecedente de episo-
dio previo similar constaba en el 57%
de los no isquémicos y en ninguno
con isquemia demostrada. Entre los
€asos ho isquémicos, las causas mas
frecuentes fueron sindrome confusio-
nal, angiopatia amiloide, migrafia, cri-
sis epiléptica y lesion ocupante de es-
pacio. Conclusiones. La alteracion tran-
sitoria y aislada del lenguaje es una
causa frecuente de ingreso en el Ser-
vicio de Neurologia, con 44 casos en
dos afios. La mayoria de las alteracio-
nes transitorias del lenguaje son de
origen no isquémico. En estos Ultimos,
es habitual la recurrencia. Entre las
causas no isquémicas, la mas frecuen-
te es el sindrome confusional.

14.

Sindrome de
Miller Fisher recidivante

L. Alvarez Sanchez, J. Parra Martinez,
N. Jannone Pedro, H.J. Dominguez
Gonzalez, J. Guarner Rodriguez de
Sanabria

Hospital Universitari i Politecnic La Fe.
Valencia.

Objetivo. Describir un caso de recidiva
(en un afio) de sindrome de Guillain-
Barré, variante Miller Fisher. Caso cli-
nico. Varén de 58 afios, con visién do-
ble e inestabilidad de la marcha de 24
horas de evolucién en ambas ocasio-
nes, precedida de un cuadro gripal.
Primera exploracién: pardlisis del VI

par izquierdo, marcha inestable con
tendencia a desviarse hacia la izquier-
da, reflejo aquileo y patelar ausentes.
Segunda exploracién: paralisis del rec-
to interno izquierdo. Inestabilidad de
la marcha. Se efectia hemograma, bio-
quimica, coagulacion, serologias de
Lyme, virus de Epstein-Barr, adenovirus,
citomegalovirus, Mycoplasma, Coxie-
lla y Rickettsia, proteinograma, hor-
monas, vitaminas, anti-TPO y anti-
cuerpos GM1, GM2, GM3, GD1a, GD1b,
GT1by GQ1b. Puncién lumbar: citobio-
quimico, gram, cultivo y reaccién en
cadena de la polimerasa. Resonancia
magnética cerebral y de 6rbitas. EMG.
Tratamiento con inmunoglobulinas in-
travenosas durante cinco dias. Primer
ingreso: virus influenza A positivo.
LCR: proteinas, 40,4. Segundo ingre-
so: virus influenza B positivo. EMG-ENG:
leves signos de desmielinizacién en
conducciones motoras en miembros
inferiores. Conclusiones. El sindrome
de Miller Fisher se considera una va-
riante de la polirradiculitis aguda in-
flamatoria desmielinizante o sindro-
me de Guillain-Barré. Suele existir un
antecedente infeccioso asociado. Se
caracteriza por la triada de oftalmo-
paresia, ataxia y arreflexia, siendo la
diplopia el sintoma inicial hasta en la
mitad de los casos. En el 80% se de-
tectan anticuerpos anti-GQ1b, relacio-
nados con la oftalmoparesia al blo-
quear la transmisién neuromuscular
en los nervios oculomotores, en los
cuales la proporcién de los gangliési-
dos GQ1b es mayor que en otros ner-
vios craneales. El diagndstico se basa
en el cuadro clinico y en la serocon-
version de titulos elevados de anti-
gangliésidos anti-GQ1b, si bien su po-
sitividad se ve influida por el momen-
to en que se realiza el estudio, por lo
que se recomienda su determinacién
en las primeras cuatro semanas de
curso clinico. El prondstico suele ser
favorable y el tratamiento son ciclos
de inmunoglobulinas intravenosas. Las
recidivas son raras (3%) y se han rela-
cionado con una mayor edad y un peor
prondstico.
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15.

Casuistica de lesiones vasculares
medulares en el Servicio de

Neurologia del Hospital General
Universitario de Alicante en 2017

B. Serrano Serrano, E.M. Torres San
Narciso, C. Diaz Marin, R.M. Sanchez Pérez,
S. Palao Duarte, E. Elvira Soler, A. Heras
Pérez, R.M. Garcia Tercero, J. Gualda
Heras, C. Diaz Urrea, P. Barredo Benitez

Servicio de Neurologia. Hospital
General Universitario de Alicante.

reducida, y la localizacién cervical re-
sulta infrecuente. La mayoria se de-
ben a la vascularizacién caracteristica
de la médula espinal y suele descono-
cerse su etiologia (en el caso de los ic-
tus isquémicos). La clinica es de ins-
tauracién rapiday el diagndstico se apo-
ya en la resonancia magnética, arte-
riografia, puncién lumbar y angioto-
mografia abdominal. El prondstico es
grave, ya que persiste un déficit mo-
tor en mas de la mitad de los casos.

16.

Objetivo. Presentar la casuistica de le-
siones vasculares medulares en pa-
cientes del Servicio de Neurologia del
Hospital General Universitario de Ali-
cante en el afio 2017. Casos clinicos.
Caso 1: mujer de 77 afios con hiper-
tensién arterial, diabetes mellitus ti-
po2 y fibrilacién auricular, que pre-
senta de forma aguda paresia en el
miembro inferior derecho y sequida-
mente en el izquierdo, nivel sensitivo
en D11, arreflexia aquilea y rotuliana,
dolor lumbar e incontinencia urinaria.
Resonancia magnética con hallazgos
compatibles con infarto medular a la
altura del cono medular. Caso 2: mu-
jer de 59 afos, con hemorragia suba-
racnoidea por aneurisma de arteria
basilar embolizado en 2013, con ini-
cio rapido de dolor lumbar irradiado a
miembros inferiores y posterior para-
paresia, hipoestesia y arreflexia de
miembros inferiores y alteraciéon es-
finteriana. Resonancia magnética me-
dular con hallazgos sugestivos de in-
farto medular a la altura del cono me-
dular y arteriografia con signos de fi-
brodisplasia muscular. Caso 3: mujer
de 15 afios, con paresia del miembro
inferior izquierdo, seguida de tetrapa-
resia, insuficiencia respiratoria y para-
da cardiorrespiratoria reanimada. Re-
sonancia magnética cerebral con in-
farto lacunar subagudo en territorio
de la arteria cerebral media izquier-
da, y resonancia y angiografia de co-
lumna con malformacién cavernoma-
tosa en (7, con transformacién hemo-
rragica y hematomelia secundaria.
EMG y potenciales evocados, sin alte-
raciones. Los tres casos precisaron tra-
tamiento rehabilitador. Conclusiones.
La incidencia de ictus y malformacio-
nes arteriovenosas medulares es muy

Porfiria aguda con afectacion
simétrica de putamenes:
descripcion de un caso

J. Gualda Heras, R.M. Garcia Tercero,
F. Lépez Gonzalez, A. Heras Pérez, C. Diaz

Urrea, P. Barredo Benitez, B. Serrano
Serrano, E. Elvira Soler, C. Diaz Marin

Hospital General Universitario de Alicante.

Objetivo. Describir un caso atipico de
porfiria con afectacién clinica y radio-
|6gica putaminal. Caso clinico. Vardn
de 25 afios, que acudié por cefalea,
fiebre y alteracién de conducta tras
pasar unos dias en un campamento
infantil. Se descartd la existencia de
una encefalitis infecciosa en urgencias.
Una posterior resonancia magnética
cerebral mostrd hiperintensidades bi-
laterales en secuencias T, en los puta-
menes, con restriccion en secuencia
de difusién. El paciente presentd crisis
epilépticas generalizadas, distonia en
miembros inferiores y diaforesis, me-
jorando parcialmente con tratamien-
to empirico con antivirales, antibidti-
cos, corticoides, plasmaféresis y anti-
epilépticos. Se realizé un estudio ex-
haustivo ante la sospecha de encefali-
tis autoinmune, con autoinmunidad
completa, serologias y tomografia to-
racoabdominopélvica, sin hallazgos pa-
tolégicos. A los 10 dias de evolucién
presenté dolor abdominal intenso,
con test de Hoesch positivo, que me-
joré con glucosa y hemina intraveno-
say que se acompaid de disminucion
de las alteraciones descritas en la re-
sonancia. Actualmente, se encuentra
asintomatico. Conclusiones. La porfi-
ria aguda puede cursar con tres tipos
de hallazgos en neuroimagen, siendo
mas frecuente las lesiones compati-

205



XXXV Reunién Anual de la Sociedad Valenciana de Neurologia

bles con sindrome de encefalopatia
posterior reversible y la afectacion de
la sustancia blanca. Con menor fre-
cuencia se presentan hiperintensida-
des simétricas en secuencia T, en los
ganglios basales y, en este caso, con
restriccién en la difusion. El mecanis-
mo por el que se produce el dafio
neurolégico en la crisis porfirica es la
toxicidad por acido aminolevulinico.
En cuanto a la distribucién topografi-
ca de la lesion, se plantea la hipétesis
de la excitotoxicidad por acido ami-
nolevulinico y dafio mitocondrial se-
cundario en regiones de alta actividad
metabdlica, dada la semejanza en
neuroimagen con otras entidades de
naturaleza téxica (intoxicaciones por
metanol y mondxido de carbono),
metabdlica (hiperamoniemia) y mito-
condrial (enfermedad de Leigh). Se
desconoce qué factores predisponen
a una afectacion selectiva de los gan-
glios basales. La afectacién simétrica
de los ganglios basales es una presen-
tacién rara de porfiria aguda y debe
incluirse en el diagndstico diferencial
en un contexto clinico compatible.

17.

Sindrome de vasoconstriccion
cerebral reversible secundario
a toxicos

A. Heras, N. Lopez, F. Lopez, J. Gualda,
R.M. Garcia, P. Barredo, C. Diaz,

B. Serrano, E. Elvira, E. Torres, J.I. Gallego,
C. Dominguez, J.C. Rayén.

Hospital General Universitario de Alicante.

Introduccion. El sindrome de vaso-
constriccién cerebral reversible (SVCR)
se define como un estrechamiento
multifocal reversible de las arterias in-
tracraneales. Son manifestaciones ti-
picas la cefalea en trueno y, menos
comunmente, déficits neuroldgicos fo-
cales relacionados con edema cere-
bral, ictus o crisis. Se trata de una en-
tidad benigna y autolimitada. Se pre-
sentan dos casos de SVCR, uno en su
forma clasica idiopdtica y otro secun-
dario a téxicos, y se expone su etiopa-
togenia. Casos clinicos. Caso 1: mujer
de 41 afos, sin antecedentes de inte-
rés, que consultd por cefalea intensa
episddica sin respuesta a analgesia
habitual. En las pruebas complemen-

206

tarias destacaba una disminucién del
calibre con marcada irreqularidad y
focos de estenosis difusa de vasos in-
tracraneales en la angiorresonancia
cerebral. Presenté una resolucion
completa tanto de la clinica como de
las anomalias radioldgicas vasculares.
Caso 2: varén de 42 afios que, tras
consumo de tdxicos, sufrid disminu-
cion del nivel de consciencia y debili-
dad en el hemicuerpo izquierdo. Una
resonancia magnética cerebral objeti-
vé un drea de isquemia aguda en el
territorio de la arteria cerebral media
derecha. Las pruebas de laboratorio,
incluido el liquido cefalorraquideo, fue-
ron normales. En la arteriografia diag-
nostica se observaron mdltiples este-
nosis en arterias intracraneales y dos
aneurismas. En el sequimiento se ob-
servd una resolucion completa de es-
tas anomalias vasculares, con persis-
tencia de una paresia espastica del
miembro superior izquierdo. Conclu-
siones. Aunque el SVCR es una enti-
dad benigna y de buen prondstico,
sus posibles complicaciones obligan a
realizar un diagndstico temprano. Pa-
ra ello hay que tener una alta sospe-
cha clinica y realizar un estudio neuro-
vascular precoz. Ademads, debe des-
cartarse el consumo de téxicos como
causa del cuadro.

18.

Arteria trigeminal persistente:
descripcion de un caso

A. Heras, N. Lépez, F. Lépez, J. Gualda,
R.M. Garcia, P. Barredo, C. Diaz,

B. Serrano, E. Elvira, E. Torres, J.I. Gallego,
C. Dominguez, J.C. Rayén

Hospital General Universitario de Alicante.

Introduccion. La arteria trigeminal per-
sistente es la mas comun de las anasto-
mosis carotidobasilares congénitas y
la de localizacién mas cefalica. Corres-
ponde a una conexién vascular em-
briolégica entre la carétida interna
cavernosa y el tronco de la basilar. En
las series publicadas tiene una inci-
dencia del 0,1-0,6%. Se presenta el
caso de un paciente con arteria trige-
minal persistente que sufrié un ictus
de circulacién anterior y posterior si-
multaneamente. Caso clinico. Varén
de 69 afios, con antecedentes de ex-

tabaquismo, enolismo activo y aneu-
risma adrtico infrarrenal intervenido.
Presentd, tras un esfuerzo intenso, un
sindrome de Wallemberg izquierdo.
En el estudio neurovascular se obser-
vo una arteria trigeminal persistente
que nacia de la arteria carétida inter-
na izquierda, con hipoplasia de am-
bas auriculas ventriculares y ateroma-
tosis con estenosis significativa en las
carétidas internas izquierda y dere-
cha. El resto del estudio etioldgico fue
normal. Unos meses después, el pa-
ciente fue intervenido mediante en-
darterectomia de una estenosis critica
de la arteria carétida interna izquier-
da; en el postoperatorio inmediato
sufri6 hemiparesia derecha, por lo
que se activé el cddigo ictus. En el es-
tudio urgente se observé un defecto
de replecién en la arteria carétida in-
terna izquierda desde el segmento ca-
vernoso hasta la arteria cerebral me-
dia izquierda y la arteria comunicante
posterior derecha a través de la arte-
ria trigeminal persistente por un trom-
bo flotante. Se realizé trombectomia
mecdnica primaria, que logré recana-
lizar la arteria carétida interna y arte-
ria cerebral media izquierdas y la arte-
ria comunicante posterior derecha,
aunque una oclusién de novo de la ar-
teria comunicante posterior izquierda
no se logrd recanalizar. Tras varios
dias de ingreso, el paciente se trasla-
dé a un centro de larga estancia, don-
de fallecié por una infeccién respira-
toria. Conclusiones. La arteria trige-
minal persistente puede causar para-
lisis oculomotora recurrente, lesiones
isquémicas paraddjicas del territorio
vertebrobasilar (en caso de atero-
trombosis de la arteria carétida inter-
na) y neuralgia del trigémino, entre
otras. Hay que realizar el diagndstico
diferencial con un origen fetal de la
arteria comunicante posterior y otras
anastomosis carotidocavernosas.

19.

Hemorragia tras inicio de
anticoagulacion en trombosis
de senos venosos postraumatica
L. Saldis Lopez, M. Mateo Casas,

H. Aparicio Collado, A. Segura Cerda

Hospital General de Castellén.

Introduccion. Las trombosis de senos
venosos traumdticas representan el
4% del total. Las guias terapéuticas
recomiendan la anticoagulacién con
heparina en todas las trombosis cere-
brales, independientemente de su cau-
sa. Se presenta un caso de sangrado
tras iniciar la anticoagulacién en un
paciente con trombosis venosa pos-
traumdtica. Caso clinico. Vardn de 36
afios, que consultd por un episodio
autolimitado de alteracion del len-
guaje. El mes anterior sufrié un atro-
pello que le causé un traumatismo
craneoencefalico leve y una fractura
bilateral de tibia. Desde entonces refi-
ri6 cefalea occipital continua y ndu-
seas. La TAC craneal realizada en ur-
gencias fue normal y la puncién lum-
bar mostré un liquido muy hemdtico,
por lo que se decidié su ingreso. Una
resonancia cerebral objetivéd un foco
contusivo temporal izquierdo, sin sig-
nos hemorragicos, y trombosis de se-
nos sigmoideo y transverso izquierdo,
por lo que se inicié tratamiento anti-
coagulante con heparina de bajo pe-
so molecular. A las 24 horas, sufrié un
deterioro neuroldgico, con afasia gra-
ve y crisis parciales. En la TAC urgente
se observé una hemorragia temporal
izquierda, por lo que se suspendid la
heparina. Tras estabilizacién clinica,
se decidid reiniciar la heparina, sin
producirse nuevas complicaciones. Fi-
nalmente, se produjo repermeabiliza-
cion de los senos trombosados, aun-
que el paciente quedé con una afasia
residual y afectacion de memoria a
corto plazo. Conclusiones. Se han pu-
blicado Unicamente series cortas de
trombosis de senos venosos postrau-
maticas, en ninguna de las cuales se
reporta hemorragia tras anticoagula-
cién. Se ha demostrado que la anti-
coagulacién es sequra y eficaz en to-
das las trombosis cerebrales, aunque
asocien infarto venoso o hemorragia
por estasis venoso previos. Disminuye
la tasa de mortalidad y de discapaci-
dad y no aumenta el riesgo de san-
grado. No obstante, el manejo de la
trombosis de senos venosos postrau-
matica es controvertido, ya que pue-
den coexistir contusiones cerebrales
que incrementan el riesgo de hemo-
rragia en la zona afectada. Por tanto,
se debe individualizar el tratamiento
en cada caso y evitar la anticoagula-

www.neurologia.com  Rev Neurol 2018; 66 (6): 201-209



XXXV Reunién Anual de la Sociedad Valenciana de Neurologia

cién en trombosis postraumaticas con
lesiones parenquimatosas contusivas
asociadas.

20.

Psicosis ltipica como
inicio de la enfermedad:
a proposito de un caso

E. Elvira Soler, E. Torres San Narciso,
C. Diaz Marin, R.M. Sdnchez Pérez,

B. Serrano Serrano, F. Lépez Gonzdlez,
A. Heras Pérez, C. Diaz Urrea, P. Barredo
Benitez, R.M. Garcia Tercero, J. Gualda
Heras, N. Lopez Hernandez

Servicio de Neurologia. Hospital
General Universitario de Alicante.

Introduccién. Las manifestaciones neu-
ropsiquidtricas en el lupus eritemato-
so sistémico (LES) se producen en un
20-70% de los pacientes. El lupus neu-
ropsiquiatrico es un diagndstico de ex-
clusién con diversas manifestaciones
debidas a la afectacion del sistema
nervioso central y periférico por la pro-
pia enfermedad. Los cuadros psicéti-
cos tienen una incidencia del 2-3% y
su prondstico suele ser favorable, al-
canzandose la remisién en el 70%. Se
presenta un caso diagnosticado de LES
tras el inicio de clinica psicética. Caso
clinico. Muijer de 18 afos, que ingresé
por un cuadro constitucional de un
mes de evolucién de aislamiento so-
cial, inhibicion psicomotora, psicosis
conductual y corea generalizado, tras
una época de marcada ansiedad (prue-
bas de selectividad). En la exploracion
presentaba rash malar, alopecia, af-
tas orales y poliartritis. Analiticamen-
te presentaba una anemia normoci-
tica-normocrémica, linfopenia, ANA
de 1:2560 con patrén homogéneo,
DNAds > 150, consumo de C3y C4y
proteinuria de 500 mg/24 h. La biop-
sia renal mostraba una nefritis ltpica
tipo Il (mesangial). La resonancia mag-
nética no objetivd signos de vasculitis.
Durante el ingreso recibid ciclo de cor-
ticoides, inmunosupresores e hidroxi-
cloroquina. Para la afectacién neuro-
psiquidtrica se inici6 risperidona, con
excelente respuesta. Tras el alta per-
sistia un trastorno conductual, y un
EEG descartd etiologia epiléptica. Con-
clusiones. La psicosis |tpica es una ma-
nifestacion infrecuente y se ha asocia-

do a la presencia de anticuerpos anti-
proteina P ribosomal (negativos en
este caso). La afectacion psiquidtrica
puede ser multifactorial, por dafio es-
tructural o funcional de las neuronas
debido al LES, por uso de corticoides
en altas dosis e hidroxicloroquina, o
por factores psicosociales. Si las mani-
festaciones neuropsiquidtricas son con-
secuencia de una exacerbacién de la
enfermedad, el tratamiento debe ser
el propio de la exacerbacion, tipica-
mente corticosteroides, ademas del
tratamiento sintomatico que precise,
en este caso antipsicéticos. Una clave
para el diagndstico es que la mayoria
de cuadros psicéticos ocurren en los dos
primeros afios del diagndstico de LES.

21.

Sindrome moyamoya asociado
a sindrome mieloproliferativo

D. Garcia Lépez, R.A. Regajo Gallego,
E. Martinez Monte, P. Magro Pose,

J.L. Ledn Guijarro, F. Gascon Giménez,
J.A. Dominguez Moran, J.M. Salom Juan,
J.M. Lainez Andrés

Hospital Clinico Universitario de Valencia.

Introduccion. La enfermedad moya-
moya es una entidad cerebrovascular
crénica de etiologia desconocida, que
se caracteriza por cambios estenoo-
clusivos en la porcién terminal de la
arteria cardtida interna, con desarro-
llo de circulacién colateral anémala.
En caso de existir factores causantes o
enfermedades asociadas, se denomi-
na sindrome moyamoya. Se presenta
un caso de sindrome moyamoya en el
contexto de un sindrome mieloproli-
ferativo. Caso clinico. Mujer china de
48 afios, con antecedentes de hiper-
tensién arterial y trombocitemia esen-
cial Jak2+, en tratamiento con hidro-
xiurea. Progresion a mielofibrosis, re-
cibiendo tratamiento con ruxolitinib.
Sin antecedentes familiares de inte-
rés. Derivada a nuestro hospital por
desarrollo de leucemia mieloide agu-
da secundaria a sindrome mielopro-
liferativo, para inicio de tratamiento
FLAG-IDA. Se solicita valoracién por
cefalea holocraneal progresiva, opre-
siva, en casco, de tres meses de evo-
lucién, que asociaba desde hacia un
mes hormigueo en la mano izquierda
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de instauracién lentamente progresi-
va. En la exploracién presentaba he-
mihipoestesia tactoalgésica en el he-
micuerpo izquierdo. TC cerebral: hi-
podensidad en ganglios basales dere-
chos, sugestiva de isquemia subagu-
da. Angiorresonancia con estudio de
espectroscopia: numerosos focos de
hiperintensidad en el hemisferio cere-
bral derecho con restriccion en DWI.
Afilamiento con estenosis supraclinoi-
dea de la arteria carétida interna de-
recha, con congestion de vasos lepto-
meningeos (signo de Ivy) por reperfu-
sién y circulacién colateral en territo-
rio de la arteria cerebral media y de la
arteria comunicante posterior, suges-
tivos de sindrome moyamoya. Tras
contraste, refuerzos intravasculares y
perivasculares lineales en territorio de
la arteria cerebral media por hipere-
mia reactiva y agregados intravascu-
lares en relacién con patologia de ba-
se. Puncién lumbar: no celularidad su-
gestiva de infiltracién. Conclusiones.
La ausencia de antecedentes familia-
res y la existencia de un sindrome
mieloproliferativo hacen mas proba-
ble el diagnéstico de sindrome moya-
moya asociado a esta entidad. Ante el
hallazgo muy sugestivo en resonancia
magnética, y priorizando la situacién
hematoldgica de la paciente, no se
realizé arteriografia cerebral y se ini-
cié tratamiento antiagregante (100
mg/dia de 4cido acetilsalicilico), des-
estimandose tratamiento quirdrgico
por el momento.

22.

Encefalitis por anticuerpos
antirreceptor de NMDA

como primera manifestacion
de un sindrome de Sjogren:

a propésito de un caso

B. Serrano Serrano, M.L. Peral Garrido,
C. Diaz Marin, R.M. Sanchez Pérez,

E. Elvira Soler, A. Heras Pérez,

R.M. Garcia Tercero, J. Gualda Heras,
C. Diaz Urrea, P. Barredo Benitez

Servicio de Neurologia. Hospital
General Universitario de Alicante.

Introduccion. La encefalitis por anti-
cuerpos antirreceptor de NMDA se
asocia a la presencia de IgG contra la
subunidad GluN1 del receptor NMDA.

Se presenta un caso de encefalitis por
anticuerpos antirreceptor de NMDA y
se revisan los hallazgos propios de es-
ta enfermedad. Caso clinico. Mujer de
27 afos, con antecedentes de epilep-
sia generalizada idiopdtica, que pre-
sentd un cuadro progresivo de des-
orientacién, inquietud, alteracién con-
ductual y del lenguaje, discinesias y
automatismos orofaciales, reflejos de
desinhibicién cortical, fluctuacion del
nivel de consciencia, alteracién del rit-
mo suefo-vigilia y episodios epilépti-
cos. Una resonancia magnética cere-
bral identificé un foco de alteracién
de sefial inespecifico en la sustancia
blanca parietal izquierda y temporal y
frontal derechas, una tenue hiperin-
tensidad cortical en FLAIR en ambos
|6bulos temporales y engrosamiento
inferomedial temporal izquierdo, con-
cordantes con encefalitis limbica. Los
resultados de autoinmunidad presen-
taban positividad para anticuerpos
antiantigeno Ro60, antirreceptor de
NMDA vy antineuropilo, y el EEG mos-
tré una actividad patoldgica. En la
biopsia de glandula salivar se identifi-
caron focos linfocitarios CD3+ peri-
ductales. Se descartd teratoma ovari-
co en estudio de extension. Se inicid
tratamiento con inmunoglobulinas
intravenosas por intolerancia a corti-
coides y posteriormente con plasma-
féresis y rituximab, con mejoria sinto-
matica. Actualmente sigue revisiones
por neuropatia dptica e hipoacusia
neurosensorial secundarias. Conclusio-
nes. La encefalitis por anticuerpos an-
tirreceptor de NMDA afecta principal-
mente a mujeres jovenes, se asocia a
teratomas ovdricos y puede ser la for-
ma de inicio de algunas enfermeda-
des autoinmunes, como el sindrome
de Sjogren. Se presenta como altera-
ciones en el comportamiento, el len-
guaje y el nivel de consciencia, disci-
nesias y convulsiones. La clinica, la re-
sonancia magnética y el EEG son uti-
les en el diagnéstico, pero la alta es-
pecificidad de la IgG contra el receptor
de NMDA es definitiva. El tratamiento
inmunoterapico se debe iniciar de for-
ma temprana.
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23.

Miopatia necrotizante
inmunomediada: a propdsito
de dos casos

R.M. Garcia Tercero, C. Diaz Marin,

J. Gualda Heras, P. Barredo Benitez,

C. Diaz Urrea, A. Heras Pérez, F. Lopez
Gonzalez, B. Serrano Serrano, E. Elvira
Soler, R.M. Sanchez Pérez, A. Urbanos,
N. Ldpez Hernandez, E. Torres San Narciso

Hospital General Universitario de Alicante.

Introduccion. Las miopatias necrotizan-
tes inmunomediadas constituyen un
grupo de miopatias caracterizadas por
una intensa necrosis de fibras muscu-
lares, con ausencia 0 escaso compo-
nente inflamatorio. Su etiologia es
variada y se han relacionado con el
consumo de estatinas debido a la pre-
sencia de anticuerpos anti-3-hidroxi-3-
metilglutaril coenzima A reductasa
(HMGCoR). Casos clinicos. Caso 1: va-
rén de 54 afios, fumador y bebedor
de un chupito diario, sin anteceden-
tes familiares de interés. Negaba con-
sumo de estatinas. Ingresé por un ic-
tus isquémico de la arteria cerebral
media izquierda criptogénico. Duran-
te el ingreso se detecté un nivel de
creatincinasas de 8.960 y presentaba
debilidad proximal de las cuatro ex-
tremidades, que se habia iniciado 4-5
meses antes. Un estudio de cribado
de neoplasias resulté negativo. Caso 2:
mujer de 61 afios, con antecedentes
de hipertensién arterial e hipotiroidis-
mo primario autoinmune, que ingre-
s6 de manera programada para estu-
dio de debilidad proximal y disfagia
que se habia iniciado hacia tres me-
ses. Habia tomado 20 mg de simvas-
tatina. Durante el ingreso se detecta-
ron unas creatincinasas de 10.700.
Ambos casos presentaban anticuerpos
anti-HMGCoR positivos. El EMG mos-
traba hallazgos compatibles con un
patrén miopatico. La resonancia mag-
nética muscular evidencié edema de
la musculatura proximal y la biopsia
muscular fue compatible con miopa-
tia necrotizante. Se trataron con corti-
coides. Dada la no mejoria, se inicié
tratamiento con inmunoglobulinas y
se asociaron inmunosupresores. En
las revisiones presentaron mejoria cli-
nica. Conclusiones. Las miopatias ne-
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crotizantes inmunomediadas se eng-
loban dentro de las miopatias infla-
matorias. Su etiologia es variada: las
estatinas suelen asociarse y la miopa-
tia puede persistir tras su retirada.
También se ha relacionado con la pre-
sencias de tumores, por lo que se pre-
cisa realizar un estudio de cribado de
neoplasias. El diagnéstico definitivo lo
da la biopsia muscular.

24.

Sincope neuromediado asociado
aneuralgia glosofaringea
secundaria a un carcinoma de
cuello: comunicacién de un caso
N. Jannone Pedro, L. Alvarez Sanchez,
H. Dominguez Gonzélez, J. Guarner

Rodriguez de Sanabria, J. Lominchar
Espada

Hospital General Universitario de Valencia.

Introduccion. La neuralgia glosofarin-
gea es una entidad poco frecuente,
con una incidencia de 0,7 pacientes/
100.000 habitantes/afio. En raras oca-
siones, las crisis de neuralgia se siguen
de un sincope. Se comunica un caso
secundario a una neoplasia de cuello.
Caso clinico. Varén de 53 afios, con
antecedentes de tabaquismo y exe-
nolismo. Fue intervenido de neoplasia
de lengua hacia tres afios y en el (lti-
mo afio habia presentado una prime-
ra recaida local, que se reintervino me-
diante faringolaringuectomia total. Tras
una segunda recaida, se inicié qui-
mioterapia paliativa. Ingresé en on-
cologia por dolor faringeo irruptivo,
que describia como urente, de breve
duracién, con mal control farmacolé-
gico. En varias ocasiones se siguio de
pérdida de conciencia con sudoracion,
palidez y algunas sacudidas irrequla-
res en los miembros. Se consultd a
neurologia y cardiologia ante estos
episodios, y se realizé una tomografia
computarizada de cuello (que mostré
crecimiento neoplasico) y un ECG-Hol-
ter (sin alteraciones del ritmo cardia-
co durante los episodios). Diagnosti-
cado de sincope asociado a neuralgia
glosofaringea, se inicié tratamiento con
carbamacepina y metilprednisolona,
con mejoria tanto del dolor como de
los sincopes. Reingresé por empeora-
miento del dolor, que requirié morfi-

na de rescate, se realizé hospitaliza-
cién domiciliaria y finalmente fallecié
por hemorragia digestiva secundaria
a farmacos gastrolesivos. Conclusiones.
El sincope asociado a la neuralgia glo-
sofaringea se debe a la estimulacién
de las fibras aferentes del seno caroti-
deo, lo cual activa el reflejo barorre-
ceptor y produce bradicardia o hipo-
tension. Deben descartarse causas se-
cundarias y diferenciarlos de los sin-
copes situacionales (benignos). Estos
sincopes pueden indicar una recidiva
tumoral o un crecimiento del tumor,
como en este caso.

25.

Sindrome de Susac: importancia
del tratamiento inmunosupresor
precoz, intenso y continuado

L. Guzman Padilla?, S. Afién Roig*,

C. Arroyo Bermudez®, R. Fons Martinez®,
J. Marin Montiel®, C. Perla Muedra?,
R. Sanchez Roy?, T. Torres Urbano®,

C. Valero Merino®

2Servicio de Neurologia. ° Servicio de
Oftalmologia. ¢ Servicio de Medicina Interna.
Hospital Arnau de Vilanova. Valencia.

Introduccion. El sindrome de Susac es
una endoteliopatia autoinmune poco
frecuente y de dificil diagndstico, ca-
racterizada por encefalopatia, oclu-
sién de ramas arteriales retinianas y
pérdida auditiva neurosensorial. Tipi-
camente ocurre con mayor frecuencia
en muijeres jovenes de 20-40 afios.
En pocas ocasiones se manifiesta con
esta triada completa, hecho que com-
plica el diagnéstico, siendo necesario
descartar otras entidades mas frecuen-
tes. Caso clinico. Mujer de 41afios, sin
antecedentes de riesgo vascular, con
antecedente de abortos tardios, que
acudid por pérdida de agudeza visual
en forma de mancha negra en el ojo
derecho y cefalea. En el fondo de ojo
presentaba imagen de isquemia agu-
da junto con varios infartos crénicos
de ramas de la arteria retiniana. Aqu-
deza visual de 0,1 en el ojo derecho y
0,5 en el izquierdo. Reinterrogada la
paciente, referia hipoacusia neuro-
sensorial bilateral dos afios antes. An-
giografia ocular con tipicas imagenes
de fuga de contraste por placas de
gas en el endotelio retiniano. Estudio

de trombofilias, autoinmunidad, eco-
cardiografia, puncién lumbar, ecogra-
fia vascular cervical y transcraneal,
normales. Una resonancia magnética
cerebral evidencié snow balls en el
cuerpo calloso. Ante la sospecha clini-
cay la grave pérdida de visién, se ini-
cié tratamiento con bolos de 1.000 mg
de metilprednisolona, sequido de pred-
nisona oral y ciclos mensuales de ci-
clofosfamida, con mejoria clinica y re-
cuperacién de visién: agudeza visual
de 0,7 en el ojo derechoy 0,8 en el iz-
quierdo. Conclusiones. El sindrome de
Susac es una causa poco frecuente de
infartos de la arteria central de Ia reti-
na. Es esencial el diagndstico tempra-
no de esta entidad, pues el tratamien-
to inmunosupresor puede prevenir la
incapacidad permanente o la muerte
del paciente, por lo que se ha de pen-
sar en ella ante cualquiera de sus po-
sibles manifestaciones clinicas, sobre
todo en muijeres jovenes.

26.

Paralisis del lll par

con preservacion pupilar

en un paciente diabético:

no tan benigna

C. Tejada Chaves?, P. Carreras Teixidor®,
I. Esturi Navarro®, J. Marin Montiel®,
C. Perla Muedra®, R. Sdnchez Roy?,

C. Valero Merino?, E. Doménech*
2Servicio de Neurologia.  Servicio de

Oftalmologia. “Servicio de Resonancia
ERESA. Hospital Arnau de Vilanova. Valencia.

Introduccion. La pardlisis completa del
1l par respetando la pupila es casi siem-
pre benigna y secundaria a causa mi-
crovascular en el contexto de diabe-
tes, hipertension arterial o hiperlipi-
demia. Es crucial distinguirla de los
casos de pardlisis incompleta del Il
par, en los que la pupila reactiva a la
luz asocia sélo minima ptosis con de-
bilidad extraocular incompleta, dado
que una proporcién de estos casos se
relacionan con causas compresivas.
Se describe un caso clinico de paralisis
del Il par conservando reactividad pu-
pilar como manifestacion de una me-
tastasis dural de carcinoma de présta-
ta. Caso clinico. Varén de 78 afios, que
consulté por diplopia binocular, dolor
periorbitario y ptosis palpebral izquier-
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da. Antecedentes de diabetes, glau-
comay neoplasia de préstata con me-
tastasis dseas. En la exploracion se
observd paralisis incompleta del Il par
con pupila reactiva, ptosis izquierda
leve (sin alcanzar el borde superior de
la pupila) y limitacidén parcial en la
adduccidn, recto superior e inferior del
ojo izquierdo. En la analitica se objeti-
v0 leucopenia atribuible al tratamien-
to quimioterapico previo. Resonancia
magnética vascular cerebral normal.
La TAC de la base del craneo descartd
metdstasis 6seas craneales. Un mes
después sequia igual, pero en un nue-
vo control, dos meses mas tarde, la
ptosis izquierda ya era completa, pre-
sentaba midriasis izquierda arreacti-
va a la luz y pardlisis extraocular com-
pleta. Una nueva resonancia magné-
tica y TAC de la base del craneo de-
mostraron metastasis dural, no visible
en estudios previos, en el esfenoides.
Fue tratado con radioterapia. Conclu-
siones. La paralisis del Ill par respe-
tando la pupila cuando no es comple-
ta tiene un pronéstico diferente por-

que puede asociarse a lesiones com-
presivas. El cancer de préstata usual-
mente se relaciona con metdstasis
Oseas, siendo raras las metastasis du-
rales (prevalencia del 1-6%), aunque
en autopsias alcanza casi un 20%, es-
pecialmente en pacientes portadores
de tumores indiferenciados y enfer-
medad avanzada. Las metdstasis en la
duramadre pueden simular otras le-
siones mas frecuentes, como menin-
giomas o hematomas subdurales.

27.

Mal de Pott:

a propdsito de un caso

H.J. Dominguez Gonzélez, M. Carcelén
Gadea, F.J. Domingo Monge, C. Quintanilla

Bordas, N. Jannone Pedro, L. Alvarez
Sanchez, J. Guarner Rodriguez de Sanabria

Hospital General Universitario de Valencia.

Objetivo. Describir un caso clinico de
sindrome medular posterolateral sub-
agudo secundario a absceso de Pott.
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Caso clinico. Varén de 52 afios, diag-
nosticado de tuberculosis pulmonar
activa hacia dos meses, con clinica de
lumbalgia de tres meses de evolucién
que asociaba debilidad progresiva en
los miembros inferiores en las Ultimas
dos semanas. En urgencias se objeti-
vo paraparesia espastica del miem-
bro inferior derecho 1/5 e izquierdo
3-4/5, y disminucién de la sensibili-
dad vibratorioposicional en los miem-
bros inferiores El dia posterior al in-
greso se detecté un aumento del dé-
ficit en el miembro inferior izquierdo
hasta 1/5 y el paciente presenté un
episodio de RAQ y pérdida de control
del esfinter anal, por lo que se solici-
té una resonancia magnética de co-
lumna vertebral e interconsulta a neu-
rocirugia urgentes. La resonancia mos-
tré absceso de Pott que afectaba a
somas vertebrales de D10 y D11, con
componente de partes blandas que
se extendia perivertebralmente y al
muro posterior, se introducia en el ca-
nal y condicionaba afectaciéon medu-
lar. Teniendo en cuenta lo descrito,

se optd por intervencidn quirlrgica:
deshridamiento y exéresis de somas
D10-D11, con fijacién anterior con ca-
ja intersomatica y artrodesis D8-L1.
Recuperd de forma significativa la fuer-
za en ambos miembros inferiores has-
ta 3-4/5 y la sensibilidad vibratorio-
posicional, asi como el control esfin-
teriano. Conclusiones. El mal de Pott
constituye la localizacién mas frecuen-
te de infeccién tuberculosa del apara-
to locomotor. La dificultad en realizar
un diagndstico temprano reside en la
inespecificidad y discrecién de la sin-
tomatologia. La resonancia magnéti-
ca ha supuesto un avance fundamen-
tal en el estudio del mal de Pott, per-
mitiendo un conocimiento exacto de
la extensién de las lesiones y las posi-
bles repercusiones del proceso en el
canal medular. Actualmente, los far-
macos antituberculosos constituyen
el tratamiento de eleccién y la cirugia
se reserva a casos especiales por su
localizacion o grave destruccién y pa-
ra evitar o corregir deformaciones o
complicaciones neuroldgicas.
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