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1.

Neuromielitis óptica de inicio 
tardío: a propósito de un caso

Rebollo Lavado B a, Marcos Toledano MM a, 
Córdova Infantes MR a, González Plata A a, 
Hariramani Ramchandani R a, Querol 
Pascual MR a, Vargas Pérez ML b

a Servicio de Neurología. b Servicio de 
Inmunología. Complejo Hospitalario 
Universitario de Badajoz.

Introducción. Aunque la neuromielitis 
óptica (NMO) puede aparecer a cual-
quier edad, es típica su presentación 
en la tercera y cuarta década de la vi-
da. Sólo un 15% de los casos se inician 
por encima de los 50 años. Se presen-
ta un caso clínico de NMO con inicio a 
los 81 años, que pone de relieve su 
consideración en pacientes de edad 
avanzada para un diagnóstico y trata-
miento precoces. Caso clínico. Mujer 
de 81 años, que ingresa por sospecha 
de ictus de la fosa posterior por la ins-
tauración aguda de temblor e hipoes-
tesia en el antebrazo y los cuatro últi-
mos dedos del miembro superior de-
recho, junto con inestabilidad en la 
marcha y dudosa disartria. La evolu-
ción clínica, con empeoramiento sig-
nificativo en los siguientes días, lle-
gando casi a la tetraplejía, y las prue-
bas complementarias realizadas fue-
ron compatibles con el diagnóstico de 
NMO. Se realiza resonancia magnéti-
ca de columna, que objetiva una le-
sión extensa medular, y se amplía el 
estudio para descartar causa vascular 
y, en segundo lugar, causa inflamato-
ria/desmielinizante. El resultado posi-
tivo de los anticuerpos antiaquapori-
na en suero y en liquido cefalorraquí-
deo permite alcanzar el diagnóstico 
de NMO e iniciar tratamiento especí-
fico mediante plasmaféresis y poste-
riormente rituximab, con mejoría clí-

nica significativa. Conclusiones. El ini-
cio tardío de la NMO es una forma de 
presentación poco frecuente de la en-
fermedad, pero ha de considerarse 
en pacientes mayores en el contexto 
clínico apropiado. Se recomienda la 
terapia inmunosupresora para preve-
nir recaídas y minimizar la discapaci-
dad neurológica irreversible, pese a 
los riesgos de este tipo de terapias en 
la población anciana.
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Ictus isquémico agudo  
como complicación de una 
miocardiopatía arritmogénica 
biventricular
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Introducción. La miocardiopatía arrit-
mogénica biventricular (MAB) es una 
entidad caracterizada por la infiltra-
ción de los miocardiocitos por tejido 
fibroadiposo, lo que causa una dis-
función en la conducción y contractili-
dad cardíacas. Se manifiesta en adul-
tos jóvenes mediante taquiarritmias 
ventriculares y muerte súbita. Aunque 
otras arritmias/cardiopatías estructu-
rales se han postulado como causan-
tes de hasta un tercio de los ictus, no 
se ha encontrado bibliografía que re-
lacione esta miocardiopatía con el de-
sarrollo de patología cerebrovascular. 
Se presenta el caso clínico de un pa-
ciente que sufrió un ictus de origen 
cardioembólico en el contexto de una 
MAB. Caso clínico. Varón de 26 años, 
con antecedentes personales de peri-
carditis. Ingresa por presentar un ic-

tus isquémico en el territorio de la ar-
teria cerebral posterior derecha, ma-
nifestado como cefalea y alteración 
del campo visual (cuadrantanopsia 
temporosuperior izquierda) y confir-
mado por resonancia magnética cra-
neal. Un ecocardiograma transtorá-
cico objetiva disfunción biventricular 
grave con acinesia inferolateral y es-
tasis venosa. La resonancia magnéti-
ca cardíaca demuestra una miocar-
diopatía dilatada de origen no isqué-
mico con disfunción biventricular y ex-
tensas áreas de fibrosis intramiocárdi-
ca. Para obtener un diagnóstico de 
certeza se realiza una biopsia endo-
cárdica y un estudio genético. Conclu-
sión. En la MAB se produce una dis-
función cardíaca variable con áreas 
de acinesia y estasis sanguínea, y se 
debería contemplar como potencial 
entidad cardioembólica en adultos jó-
venes que hayan padecido un ictus 
agudo de etiología indeterminada.
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Introducción. La encefalitis por anti-
cuerpos anti-IgLON5 es una enferme-
dad rara que cursa con manifestacio-
nes muy diversas del sistema nervioso 
central y recientemente se ha descrito 

en el sistema nervioso periférico. Se 
define por la positividad de los anti-
cuerpos en suero y líquido cefalorra-
quídeo y se asocia con mayor fre-
cuencia a alelos HLA. La inmunotera-
pia precoz mejora el pronóstico. Caso 
clínico. Varón de 59 años, en segui-
miento por trastorno de la marcha 
progresivo, con caídas de aproxima-
damente dos años de evolución. Ade-
más, presenta hipersomnia diurna y 
dificultad para tragar. En la explora-
ción se evidencia tendencia a la retro-
pulsión, inestabilidad y movimientos 
coreicos en el cuello. Se realizan dis-
tintas pruebas complementarias: re-
sonancia magnética cerebral y de co-
lumna cervical, eco-Doppler de tron-
cos supraaórticos, analítica completa, 
PET-TC, tomografía computarizada to-
racoabdominopélvica, electroencefa-
lografía, electromiografía y polisom-
nografía. Como hallazgos patológicos 
se observa positividad débil para anti-
cuerpos anti-IgLON5, polisomnografía 
con datos de síndrome de apnea/hi-
popnea del sueño leve-moderado y tras-
torno de conducta de sueño no REM, 
y determinación de HLA positiva para 
HLA DRB1-1001 y HLA DQB1-0501. La 
electromiografía objetiva polineuro-
patía axonal de miembros inferiores. 
Con el diagnóstico, se inicia tratamien-
to con azatioprina y esteroides, con 
escasa respuesta, por lo que se decide 
su ingreso para el tratamiento con in-
munoglobulinas intravenosas. Al ca-
bo de un mes, se objetiva mejoría de 
los movimientos coreicos y de la hi-
persomnia diurna. Conclusiones. La en-
cefalitis por anticuerpos anti-IgLON5 
puede cursar con dificultad de la mar-
cha, alteraciones del sueño, síntomas 
bulbares y, con menor frecuencia, co-
rea y deterioro cognitivo. La respues-
ta al tratamiento con inmunoglobu-
linas, esteroides e inmunosupresores 
es muy variable.
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neurosarcoidosis
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Introducción. La sarcoidosis es una en-
fermedad multisistémica e inflamato-
ria caracterizada por la presencia de 
granulomas no necrotizantes que afec-
tan fundamentalmente al aparato 
respiratorio, a los ganglios linfáticos y 
a la piel. La afectación del sistema ner-
vioso central es rara, ocurriendo en el 
5-10% de los pacientes. Se presenta 
un caso de ictus isquémico secunda-
rio a vasculitis por neurosarcoidosis. 
Caso clínico. Mujer de 68 años, con 
factores de riesgo vascular y sarcoido-
sis pulmonar en estadio III, y con una 
calidad de vida limitada por torpeza 
motora y deterioro cognitivo progre-
sivos desde hacía un año, que ingresa 
por un empeoramiento brusco de di-
chos síntomas. En una TAC craneal ur-
gente se objetivan dos lesiones hipo-
densas hemisféricas derechas de na-
turaleza incierta. En las primeras 48 
horas presenta deterioro progresivo, 
instaurándose clínica con semiología 
de ictus tipo TACI en el hemisférico 
derecho. En este contexto se realiza 
una TAC craneal, en la que se obser-
van nuevas hipodensidades en el he-
misferio derecho, y una punción lum-
bar, con aumento de proteínas en el 
líquido cefalorraquídeo. Con la sospe-
cha de isquemia secundaria a vasculi-
tis por neurosarcoidosis se efectúa una 
arteriografía, que muestra lesiones 
de mediano y pequeño vaso intrace-
rebral. Se inicia corticoterapia intrave-
nosa en dosis altas y posteriormente 
ciclofosfamida intravenosa, con esta-
bilización clínica y mejoría progresiva. 
Conclusiones. La vasculitis por neuro-
sarcoidosis es una causa rara de ictus. 
Existen pocos casos descritos, aunque 
es frecuente la afectación vascular y 
perivascular en el sistema nervioso 
central en estudios post mortem. Es 

importante la sospecha diagnóstica 
para un tratamiento inmunomodula-
dor precoz con el fin de estabilizar la 
enfermedad y minimizar las secuelas.
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¿Y si no es una enfermedad 
mitocrondrial...?
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Introducción. Las enfermedades mito-
condriales muestran una gran hetero-
geneidad clínica y en numerosas oca-
siones quedan sin diagnóstico, en cu-
yo caso habría que plantear diagnós-
ticos alternativos. El síndrome CAPOS 
es una entidad extremadamente ra-
ra, autosómica dominante, que inclu-
ye como características clínicas ataxia 
cerebelosa, arreflexia, pies cavos, atro-
fia óptica e hipoacusia neurosensorial; 
se debe a la mutación c.2452G>A (p.
Glu818Lys) en el gen ATP1A3. Caso clí-
nico. Mujer de 46 años, sin anteceden-
tes familiares de interés, que es deri-
vada por sospecha de enfermedad 
mitocondrial. Presentó en la infancia 
episodios febriles con ataxia, reversi-
ble inicialmente, y posterior desarro-
llo de hipoacusia neurosensorial, que 
le impedía la correcta adquisición del 
lenguaje. En los años siguientes, apa-
reció disminución de la agudeza vi-
sual por atrofia óptica bilateral. Se rea-
liza resonancia magnética cerebral, 
muscular y estudio neurofisiológico, 
sin hallazgos de interés. A pesar de una 
biopsia muscular efectuada con ante-
rioridad en otro centro, e informada 
como normal, se solicita estudio ge-
nético mediante panel para enferme-
dades mitocondriales y atrofia óptica 
plus. Se encuentra la mutación pató-
gena c.2452G>A (p.Glu818Lys) en el 
gen ATP1A3, responsable del síndro-
me CAPOS, lo que posibilita el diag-
nóstico etiológico. Conclusiones. Ante 
un cuadro compatible con enferme-
dad mitocondrial de etiología desco-
nocida y en presencia de atrofia ópti-

ca conviene ampliar el estudio con un 
panel genético de atrofia óptica plus. 
Se debe realizar el estudio genético de 
ATP1A3 en pacientes con episodios fe-
briles con ataxia en la infancia.
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‘Quien no sabe lo que busca, 
no entiende lo que encuentra’
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Caso clínico. Mujer de 80 años, autó-
noma, sin antecedentes de interés 
salvo hipertensión, que presenta de-
terioro neurológico de tres meses de 
evolución, manifestado por cambio 
de carácter (apatía, anhedonia), con-
fusión y desorientación. No padece 
inicialmente fiebre, cefalea, náuseas, 
rigidez de nuca ni afectación respira-
toria. El deterioro progresa hasta es-
tupor y encamamiento. El estudio in-
cluye analítica completa, radiografía 
de tórax, resonancia magnética cere-
bral, TAC torácica y análisis completo 
de líquido cefalorraquídeo. Seguimien-
to clínico, analítico y de neuroimagen 
durante más de un año. TAC de crá-
neo y radiografía de tórax: normales. 
El estudio de líquido cefalorraquídeo 
muestra pleocitosis linfocitaria, pro-
teinorraquia y consumo de glucosa. 
Cultivo, PCR de virus neurotropos y tu-
berculosis en líquido cefalorraquídeo: 
negativo. Ante la existencia de lesio-
nes con realce en anillo en la reso-
nancia magnética cerebral se realiza 
cultivo de esputo, que permite llegar 
al diagnóstico etiológico. Tras un año 
de tratamiento específico, la paciente 
presenta una franca mejoría. Conclu-
siones. Este caso enfatiza que las me-
ningitis crónicas pueden manifestarse 
con pródromos de deterioro cognitivo 
durante semanas, y en ancianos pue-
de carecer de síntomas de síndrome 
meníngeo típico. La ausencia de clíni-
ca específica y la normalidad de las 
pruebas complementarias iniciales rea-
lizadas en urgencias retrasaron el diag-
nóstico etiológico.
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Introducción. El tratamiento de los 
aneurismas ha ido evolucionando en 
los últimos años y han aparecido nue-
vas alternativas endovasculares para 
casos de difícil tratamiento mediante 
embolización, como los dispositivos 
desviadores de flujo (flow diverter). 
Son stents que interrumpen el flujo 
intraaneurismático mediante un cam-
bio en el gradiente de presiones que 
inducen la trombosis del aneurisma y 
permiten la reconstrucción de la pa-
red del vaso. Casos clínicos. Caso 1: 
mujer de 70 años, que consulta por 
cefalea frontal leve diaria a lo que 
hay que sumar episodios con incre-
mento de dolor. Se realiza resonan-
cia magnética cerebral y posterior-
mente angiografía, en la que se obje-
tiva un aneurisma de la arteria caróti-
da interna izquierda intracavernosa. 
Caso 2: varón de 42 años, que con-
sulta por cefalea occipital muy inten-
sa, que aumenta con maniobras de 
Valsalva. Además, refiere una caída 
con luxación de clavícula. Se realiza 
una resonancia magnética cerebral 
y una angiorresonancia, donde se ob-
jetiva estenosis focal en el tercio dis-
tal de la arteria carótida interna de-
recha, con dilatación fusiforme. En 
una angiografía se aprecia un posible 
pseudoaneurisma en la arteria caró-
tida interna derecha en segmento 
cervical asociado a estenosis. Ambos 
casos se tratan mediante un stent 
desviador de flujo de forma exitosa, 
sin complicaciones a corto ni a largo 
plazo. Conclusión. Los dispositivos des-
viadores de flujo pueden ser una bue-
na opción terapéutica para el trata-
miento de determinados aneurismas, 
por sus escasas complicaciones y la 
baja recurrencia.


