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Un nuevo test diagndstico para laidentificacion de pacientes
candidatos a tratamiento trombolitico

J. Castillo, M. Blanco, |. Rodriguez, S. Iglesias, A. Aneiros, R. Leira

Unidad de Ictus. Servicio de Neurologia. Hospital Clinico Universitario de
Santiago de Compostela.

Objetivo. Lapresenciade un desacoplamiento entre laimagen de RM-
PWI 'y de RM-DWI representa tejido cerebral potencialmente salvable
y puede contribuir a aumentar la ventana temporal del tratamiento
trombolitico en més de tres horas. Sin embargo, la RM-PWI esté poco
estandarizada y no esta disponible en muchos centros. Gracias a la
expresividad clinicadel areadepenumbra, nosdisponemosaevaluar la
rentabilidad de un desacoplamiento clinicorradiol 6gico (DWI) parala
prediccién de mal prondstico del paciente con ictus agudo. Pacientesy
métodos. Se estudiaron 122 pacientes consecutivosconictusisquémico
hemisférico conmenosde 12 horasdeevolucién, queingresaron en dos
hospitales universitarios. Al ingreso se evaluo la situacion neurol égica
mediante la NIHSS y se realiz6 una RM-DWI en las 72 + 6 primeras
horas. Se consideré un deterioro neurol 6gico precoz (END) un incre-
mento 3 2 puntosen laNIHSS. 30 pacientes recibieron tratamiento con
r-TPA (n=21) o abciximab/placebo (n=9). Se consider6 desacoplamien-
toclinicorradiol 6gico unaNIHSS al ingreso3 8 y unaimagen en DWI<
20 mL . Resultados Seencontré un desacoplamiento clinicorradiol égico
en 46 pacientes(37,7%). El crecimiento delalesionen DWI (diferencia
entre los volimenes DWI-72 h y DWI-ingreso) fue mayor en los
pacientescon desacoplamiento clinicorradiol 6gico (114,9+ 91,3frente
a27,3+ 49,6 mL, p<0,001). Estadiferenciafue mayor en el grupo de
pacientesenlosqueno seutilizaron medidasdereperfusion (130+ 84,6
frenteal8,6+ 37,1 mL, p<0,001). Enlospacientescon desacoplamiento
clinicorradiol 6gico fue mas frecuente el END (61% frente a 16%; p<
0,001), diferencia que se hizo mayor a excluir los pacientes con
tratamiento de reperfusion (70% frente a 14%; p< 0,001). Conclusion.
L ospacientescon unictusisquémico agudo cuyaval oracién neurol 6gica
muestra una NIHSS?® 8 y unaimagen de RM-DWI< 20 mL tienen una
posibilidad mayor de presentar deterioro neurol 6gico precoz asi como
crecimiento del area de isquemia. La disociacion clinicorradiol 6gica
puede ser una adecuada préactica diagndstica para identificar aquellos
pacientes con tejido salvable, y puede abrir laventana terapéutica para
tratamientos de reperfusi6n o neuroproteccion.

Utilidad de los marcadores deruptura de BHE en la prediccién
del deterioro neurolégico precoz en € ictus isquémico

M. Blanco, S. Iglesias, A. Aneiros, |. Rodriguez, R. Leira, J. Castillo

Unidad de Ictus. Servicio de Neurologia. Hospital Clinico Universitario de
Santiago de Compostela.

Objetivo. Los niveles de fibronectina(c-Fn) en plasma pueden elevarse
tanto por undafio vascul ar crénico como por unaroturaagudadelaldmina
basal del endotelio vascular; asimismo, los niveles del MMP-9 también
son un marcador de dafio endotelial agudo. Nuestro objetivoesver si las
concentraciones basales de c-Fn y MMP-9 guardan relacion con la
transformacion hemorrégica (TH) observada en el ictus isquémico.
Pacientesy métodos. Se estudiaron 200 pacientesque habian presentado
un ictus en 7,8 + 4,6 horas y 34 controles sanos. En la tomografia
computarizada (TAC) que se realizo entre el cuarto y el séptimo diase
mididel volumendel infartoy lapresenciaonodeTH. Solonuevedelos
pacientesrecibieron heparinaNat intravenosaprevioalaTAC; ninguno
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recibi6 tratamiento trombolitico. A todoslos pacientesy controlesseles
extrajo una muestra de sangre, en la que posteriormente se analizo
mediante ELISA la concentracion de c-FN y MMP-9. Resultados. La
medianadelaconcentracion (cuartiles) dec-Fnfuediferente1,6 (1,2-2,4)
enel grupodepacientesfrenteal,3(0,9-1,6) enloscontroles(p=0,003).
Enlos pacientes con historiade HTA lac-Fn fue mayor (p< 0,001), que
se correlacion6 con los niveles de TA sistolica a ingreso (r= 0,4; p<
0,001). No se encontraron diferencias en cuanto a la edad, historia de
diabetes, subtipodeictus, temperaturacorporal, glucemia, fibrinégenoy
situacion neurol dgica basal. La c-Fn se correlaciond con los niveles de
MMP-9 (r= 0,59, p< 0,001), pero no con el volumen de infarto. La
medianadelosnivelesdec-Fnfuemayor enlos36 pacientescon TH (4,8;
3,6-5,9 ng/mL) queenlosqueno presentaron TH (1,4; 1,1-1,9ng/mL);
sin embargo, no hubo diferencias entre los que presentaron infarto
hemorragico (n=23) frenteal osquetuvieron hemorragiaparenqui mato-
sa(n=13). Enel model o deregresion logisticalas concentracionesdec-
Fn(OR=7,1; IC 95%= 3,7-13,0), pero ho lasde MM P-9 se asociaron de
formaindependiente ala TH. Conclusion. Losniveleselevadosdec-Fn
al ingreso sonun predi ctor independi entedetransf ormaci 6n hemorrégica
trasunictusisquémico agudo. Losnivelesaltosenlafaseagudadel ictus
c-Fn pueden ser un marcador de expresion de MM P-9 mas que de dafio
crénico endotelial.

LacefaleaenlaHIC: estudio descriptivo
en una serie de 276 pacientes

I. Rodriguez, A. Aneiros, S. Iglesias, M. Blanco, R. Leira, J. Cadtillo

Unidad de Ictus. Servicio de Neurologia. Hospital Clinico Universitario de
Santiago de Compostela.

Objetivo. La cefalea esta presente en el 30-60% de las hemorragias
intracerebrales (HIC), pero a pesar de esta considerable frecuencia, se
desconocelapresenciadefactoresasociadosasu desarrollo, asi como su
valor prondstico. Pretendemosestudiar lafrecuenciadeeste sintomaen
pacientes con HIC, asi como los factores predisponentes y su valor
prondstico. Pacientesy métodos. Deun estudio prospectivo multicéntri-
co de 266 pacientes con HIC de menos de 12 horas de evolucién, se
identifican pacientescon presenciadecefaleaenel periodoentreel inicio
delaHICylainclusiéndel paciente. Lospacientesen coma, obnubilados
o con trastorno del lenguaje se excluyeron previamente. Se analiz6 la
presenciade cefal eacon variabl esclini cas, hematol dgi cas, bioquimicas
y deneuroi magen queseobtuvieron durantelaadmisiéndel paciente. El
pronéstico se valoro alostres meses mediante laescalacanadiensey la
escala de Rankin modificada. Resultados. El 34,4% de los pacientes
incluidos presentan cefalea en el momento de lainclusion. El estudio
univariado demostro que |a cefal ea se asoci6 con unahistoriapreviade
infeccion (p=0,0009) y de procesosinflamatorios (p= 0,045) enlosdias
previosalaHIC,y con hipertermia(p=0,021), leucocitosis (p= 0,038)
y aumento de laVSG (p= 0,011). A los tres meses, lamortalidad y el
déficit neurol 6gico fuemayor enlospacientescon cefalea. Lacefaleano
se asoci6 con el volumen de lahemorragia, pero si con el volumen del
anillo de hipodensidad periférica. Conclusiones. La frecuencia de la
cefalea en esta serie multicéntrica es menor que en otras publicadas en
laliteratura. La cefalea se asocia a marcadores de inflamacion 'y es un
factor de mal prondstico.

Asociacion de los mar cador es bioquimicos con los signos
precoces de isquemia cerebral en la tomografia computarizada

R. Leira, |. Rodriguez, S. Iglesias, A. Aneiros, M. Blanco, J. Castillo

Unidad de Ictus. Servicio de Neurologia. Hospital Clinico Universitario de
Santiago de Compostela.

Objetivo. La presencia de signos precoces de isquemia cerebral en la
tomografia computarizada (TAC) realizada en las primeras horas de
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evolucion de unictusisguémico esun potente marcador de mal pronés-
tico, no modificableterapéuticamente. I ntentamos estudiar |aasociacion
demarcadoresbioquimicos, potencial mentetratabl es, responsablesdela
presencia de los marcadores de neuroimagen. Pacientes y métodos.
Incluimos271 pacientesconictusisguémico hemisférico. LaTAC nicial
serealizd alas 8,2+ 5,9 horas. Laintensidad del déficit neuroldgico se
valoré mediantelaescalacanadiense. EnlaTAC al ingreso sevaloraron
los siguientes signos precoces de isgquemia: borramiento cortical de
surcos, hipodensidad subcortical o profunday efecto masa. Se practico
unapunciénlumbar 3,7+ 2,1 hdespuésderealizar laTAC, y sedetermin6
glutamato, glicina, GABA, L-arginina, NO, hierro, ferritina, IL-4,1L-6,
IL-10, TNF-a,VCAM-1,ICAM-1y MMP-9. Resultados. En el 62% de
lospaci entessedemostré lapresenciadeal gin signo precoz deisquemia.
Los marcadores de neurotoxicidad (glutamato) se asociaron con las
imagenes de hipodensidad sin efecto de masa; el borramiento cortical se
relaciond masintensamenteconlosmarcadoresdeinflamacion (1L-6), y
el efecto de masa dependi6 estadisticamente de los marcadores de
disrupcion de la barrera hematoencefdica (MMP-9). Conclusiones. La
administracion de antagonistas del glutamato, antiinflamatoriosy anta-
gonistas de las MMP podrian condicionar una disminucién de los
marcadores de neuroimagen deisguemiaprecoz y condicionar unmejor
pronostico del ictus.

CADASIL. Primera descripcion en Galicia

M. Seijo-Martinez? M. Castro-del Rio ? C. de la Torre-Fraga®,
C. Navarro®, F. Barros®

2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario de
Pontevedra. © Servicio de Anatomia Patolgica. Hospital do Meixoeiro. ¢ Unidad
de Medicina Molecular, INGO. Complejo Hospitalario Universitario de Santiago.

Introduccién. CADASIL (leucoencefal opatiaautosémicodominantecon
infartossubcortical es) secaracterizapor ictus, migrafiay demencia, entre
otrasmanifestaciones. Estacausadapor mutacionesen el gennotch;,que
codificaparaunaproteinatransmembranaqueintervieneenlaregulacion
del destinocelular endiversosorganismos. Laenfermedad esdeherencia
autosémi co dominante, pero existe al glin caso con mutaciénde novo.No
exi sten estudi os epidemi ol 6gi cos de estaenfermedad, y es probable que
su preval encia seamas elevadade | o esperado. Presentamos unafamilia
con estaenfermedad, que en nuestro conocimiento, eslaprimeraque se
diagnostica en nuestra region. Pacientes y métodos. Estudio de una
familiaafectadade CADASIL. Resultados. Lafamiliaestacompuestapor
sieteafectados(cinco hombresy dosmujeres). L asedadesestan compren-
didas entre 29 y 76 afios. Una paciente presentdé migrafia con aura 'y
demenciaasi como tresictus. Tres pacientes estan asintométicos. Todos
presentan neuroimagen anormal con lesiones difusas en la sustancia
blancabihemisférica, tanto en laresonanciamagnética(RM) comoenla
tomografia computarizada (TAC). Cuatro pacientes (dos mujeres, dos
hombres; no examinados) fallecieron afectos por laenfermedad, auna
edad mediade 71,3 afios. Todosestos presentaron demencia, y dosictus.
Uno no manifesté problemasneurol égicos, y falleci6 por cancer alos80
afos. El diagnostico se realiz6 mediante microscopia electrénica e
inmunotincion paranotch;enlosvasosdelapiel. Lasecuenciaciéndelos
exones3, 4,5,6,11,12,18, 19, 22y 23 denotch, hoevidencid mutaciones.
Comentario. Al margen de ser la primera descripcion en Galicia, se
destacaunarel ativabenignidad delaenfermedad en estafamilia. El hecho
deno detectar mutaci onesen|osexones habitual mente af ectados sugiere
la existencia de heterogeneidad en cuanto a las causas moleculares
propuestas para esta enfermedad.

Esclerosis multiple familiar en € érea sanitaria de Ferrol:
estudio de cuatro familias

F. J. Lopez-Gonzdlez, J. M. Aldrey, C. Pérez-Sousa, C. Gallego ?,
R. de la Fuente-Fernandez, M. Macias

Unidad de Neurologia. # Servicio de Radiologia. Complejo Hospitalario Ar-
quitecto Marcide-Profesor Novoa Santos de Ferrol.

Introduccion. Laesclerosismultiple (EM) esunaenfermedad desmieli-
nizante einflamatoriadel sistemanervioso central (SNC), de patogenia
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autoinmune y etiologia desconocida, si bien se ha demostrado una
predisposi cion genética. Seadmitequeentreun 15-20% delos pacientes
tienen algun otro pariente con EM. Objetivos. Describir los vinculos
familiares, forma de la enfermedad y curso evolutivo de 10 pacientes
pertenecientes a cuatro familias de nuestra érea sanitaria, en las que hay
dos o méasmiembros diagnosticados de EM . Pacientes y métodos.Hemos
estudiado 185 pacientescon EM clinicamentedefinida, ennuestraconsul-
tadeneurologiaduranteun periodode10afios(1993-2002). Serevisaron
los pacientes en busca de otros miembros de la familia con la misma
enfermedad. Se analizaron las caracteristicas clinicas —edad, edad de
comienzo, sexo, duracién de la enfermedad, sintomas de comienzo,
incapacidad segun la escala de EDSS- y los paraclinicos —liquido
cefalorraquideo (LCR), potenciales evocados y resonancia magnética
(RM)—. Resultados. Del total depacientesestudiadosen nuestraconsulta,

10tenianotro parientecon EM (5,4%). Presentamoscuatro familias: una
con primoshermanos afectados, dosfamilias con af ectacion madre-hijo

y otracon doshermanosvaronesafectosy unhijovaréndeuno deellos.

SeispresentabanunaEM remitente-recurrente, tresunaformasecundaria
progresiva y otro una forma primaria progresiva. Conclusiones. La
frecuenciadelasformasfamiliaresen nuestraserieesdel 5,4%. Tantola
formaclinicadelaenfermedad como el curso evolutivo delospacientes
con formas familiares de este estudio son heterogéneos, al igua que
ocurre con los pacientes con EM de presentaci on esporéadica.

SEGUNDA MESA
Sébado 17 de mayo

Sindrome parkinsoniano y encefalopatiainducidos
por valproato sodico

S.Iglesias, A. Pato, F. J. Vadillo, J. Abdlla, I. Rodriguez, D. Dapena,
M. Lema

Servicio de Neurologia. Hospital Clinico Universitario de Santiago de
Compostela.

Introduccidn. Al menos el 25% de los sindromes parkinsonianos se
debenaférmacos. Entreellosfiguraexcepciona menteel &cido val proi-
co. Si bien el temblor esun efecto secundario relativamente comudn, son
escasas|as publicaciones que describen un sindrome parkinsoniano con
rigidez y bradicinesia, después de tratamientos de mas de un afio.
Describimos un caso de estaasociacion. Caso clinico. Varonde52 afios
contratamiento desdeel 2001 con 1.000 mg diariosde&cido val proico,
por padecer epilepsiafocal criptogenéticacon crisis parcialescomple-
jas secundariamente generalizadas, con buen control. Ingresa por pre-
sentar en los tltimos 10 diaslentitud mental, torpeza motora, cambios
enlamarchay enlavozy temblores. Se objetivabradicinesia, hipomi-
mia, hipofonia, temblor cefalico y temblor postural en ambas manos,

rigidez en las cuatro extremidades, marchalentasin braceoy retropul-

sién. Fueron normaleslos andlisis habitual es, magnesio, amonio, hor-

monastiroideasy laresonanciamagnética(RM) encefélica. El electro-

encefal ograma (EEG) mostré el ementos agudos en laregion temporal

derecha. Sesustituy6 el tratamiento con val proato por gabapentina. En
pocas semanas desaparecio el sindrome parkinsoniano. Se presenta
video. Conclusiones. Debe considerarselaposibilidad deinduccion de
parkinsonismo por acido val proico. El mecanismo puedeimplicar un
desequilibrio entre los subgrupos de vias gabérgicas que origine la
inhibicionreversiblededopamina.

Caso clinico de un paciente con hipoacusia brusca

E. Corredera, P. Orizaola? D. Escriche, J.L. Macifieiras, M.J. Moreno,
J. Romero

Servicio de Neurologia. * Servicio de Neurofisiologia. Hospital Meixoeiro. Vigo.
Describimos el caso de una paciente de 33 afios que comenz6 con un
cuadro de hipoacusia brusca de oido derecho, por lo que habia sido

estudiadapor ORL, sin diagnéstico aclarado. Posteriormente desarro-
Ila vértigo rotatorio con sintomatologia vegetativa acompanante,
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desequilibrioy dificultad paramantener |abipedestacion. Dossemanas
después comienzaapresentar frecuentemente episodios de borrosi dad
visual, sensaci 6n deadormeci miento peribucal y cefal easintensasque
mejoraron con calcioantagonistas. 15 dias después sufre una nueva
pérdida de audicion brusca en el oido izquierdo. En la exploracion
fisica destacaba una hipoacusia casi completa bilateral de caracter
neurosensorial y signo de Babinski bilateral, con el resto de la explo-
racion normal. Se realizaron diversas pruebas complementarias, y se
obtuvieron como hallazgos més significativos la localizacion en la
region coclear de la lesién causante de la hipoacusia mediante un
estudio neurofisiol dgico, en el estudio deresonanciamagnética (RM)
multiples lesiones hiperintensas en T, en sustancia blanca de ambos
hemisferiosy tronco y en el estudio oftalmol6gico se apreciaba una
oclusion de una rama arterial retiniana. Tras el amplio diagnéstico
diferencial que supone un cuadro predominante de hipoacusia, en este
caso, tanto por la clinica como por los hallazgos en las pruebas de
neuroimagen, quedan como posibilidades fundamental estres proce-
sos: esclerosismultiple, sindromeantifosfolipidoy sindromede Susac.
Esta ultima entidad se describi6 en 1979, de la que se han publicado
hasta lafecha unos 50 casos; su patogenia se debe a una microangio-
patiaque afectaal oido medio, laretinay el cerebro.

Evaluacién de la validez de la determinacion
de procalcitonina sérica en e diagnostico diferencial
de la meningitis bacteriana en adultos

M.E. Guzman? A. Pato ®, M. Lema®, M.T. Mora®, R. Araujo 9,
E. Donado®

@ Medicina Familiar y Comunitaria.  Servicio de Neurologia. © Servicio de
Laboratorio Central. ¢ Farmacélogo Clinico. Hospital Clinico Universitario de
Santiago de Compostela.

Introduccion. El diagndstico diferencial entrelameningitisbacterianay
viricaserealizamediante el estudio del liquido cefalorraquideo (LCR),
que es poco sensible y especifica. La procalcitonina (PCT) es una
hormona glicopeptidica que se encuentra elevada en el suero tras una
infeccién sistémica, y se ha utilizado como marcador de la meningitis
bacteriana. Objetivos. Evaluar la validez de la determinacién de la
procalcitonina sérica en el diagnostico diferencial de la meningitis
bacteriana en adultos. Pacientes y métodos. En 10 pacientes, de edad
mediade 27 afnos(20-70) diagnosti cadosde meningitisbacteriana, hemos
determinado la PCT sérica en las primeras 48 horas desde su ingreso,
medianteinmunol uminometriasemicuantitativa. Resultados. El 40%de
las PCT que se realizaron fueron positivas. Mediante un andlisis no
paramétrico de Spearman encontramos una correlacion significativa
entre el nivel de PCT y la presencia de polimorfonucleares en el LCR.
Conclusiones. Ladeterminacion séricade PCT es Util en el diagnostico
diferencial de la meningitis bacteriana, especialmente para casos de
meningitis bacterianas parcialmente tratadas.

Sindrome del cuello caidoy de la espalda doblada
por miopatia espinal

S. Lage®, M. Arias?, |. Pereiro®, |. Requena® A. Sesar ?

2 Seccion de Neurologia. ® Servicio de Rehabilitacion. © Servicio de Radiologia.
Hospital de Conxo. Complejo Hospitalario Universitario de Santiago de
Compostela.

Fundamento. Describir una serie de cuatro pacientes, con un peculiar
trastorno postural en bipedestacion (espal daflexionadaentresy cuelloen
uno), resaltando loshall azgos clini cosy de neuroi magen. Observaciones
clinicas. Cuatro pacientes(tresmujeresy unvaron deedadesentre 76-80
afnos) se diagnosticaron de miopatia espinal. Un varén (80 afios) no
sostenia erectala cabeza, estando sentado o de pie. En lostres restantes,

el motivo delaconsulta(deterioro cognitivo en dosy mareosen uno) no
teniarel aci6n con su posturadeespal damuy flexionadaen bi pedestaci6n,

quecediacompletamenteen dectbito. Dospaci entestenian antecedentes
familiares de cuadros similares. En todos lainstauracion del cuadro fue
progresivaenafios. LaCK resultd normal y no sedetectaron alteraciones
electrocardiogréficas. El electromiograma(EMG), queserealizé en dos
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casos, demostré un patrén miopético. La tomografia computarizada
(TAC) demostro la sustitucién grasa de la musculatura paraespinal.
Ningun paciente autorizé la biopsia muscular. Conclusiones. Laetiopa-
togenia de lamiopatia espinal focal no esta aclaradatodavia (¢distrofia
muscular?): este diagnéstico debe considerarse, dentro de la lista de
padeci mientos que cursan con espalda doblada o cuello caido, cuando
éstoscedan completamenteendecubito. LaTAC eslatécnicadeeleccion
parademostrar ladegeneracién de los miscul os paravertebral es.

Estudios clinico, radiolégico e histopatol 6gico
en un caso de atrofia multisistema-C

A. Sesar?® |. Pereiro®, J. C. Lopez©, |. Requena® M. Arias @

2 Seccidn de Neurologia. ® Servicio de Radiodiagndstico. © Servicio de Anatomia
Patologica. Hospital de Conxo. Complejo Hospitalario Universitario de
Santiago de Compostela.

Fundamento. Describir el cuadroclinicoy suevolucion, alolargodesiete
anos, de un pacientecon sindrome cerebel 0so progresivo, disautonomia
y atrofia pontina en laresonancia magnética (RM), en el que el estudio
necropsico confirmé el diagndstico de atrofia multisistema (AMS).
Observacion clinica. Varén de64 afios, sin antecedentesdestacabl es, que
consultéen 1995 por inestabilidad delamarchay animo depresivo. Enlos
afos siguientes el sindrome cerebel 0oso se hizo més patente; desarroll6
también disautonomiay, mastardiamente, mioclonias, piramidalismoy
parkinsonismo. Falleci6 en el 2002. Resultados. Se detectd una leve
hiperproteinorraquia en el liquido cefalorraquideo (LCR); los PEAT
estaban muy alterados. EnlaRM seobservé unaatrofiaprogresiva, sobre
todo delaprotuberancia, consigno delaencrucijada. El estudio histopa-
tolégico demostré una pérdida neuronal en la corteza y los nlcleos
cerebelososy del tronco cerebral, coninclusionesoligodendroglialesde
sinucleinay alfa/beta-cristalina; también se observaron cuerposdeL ewy
en la sustancia nigra. Conclusiones. La atrofia multisistema es una
enfermedad degenerativaesporadica, cuyo cuadro clinico combinaini-
cialmenteel sindrome cerebel 0so (AM S-c) o bien parkinsonismo (AM S-
p) con disautonomia; |laRM eslatécnicade neuroimagen de mas ayuda,
y en el estudio histopatol 6gico se consideran caracteristicaslasinclusio-
nesoligodendroglialesde sinucleina.

Demencia por cuer pos de Lewy. Evolucion clinica'y neuroimagen

R.M. Rodriguez, R.M. Y afiez, G. Ozaita, M. Lustres, D. Rodriguez,
C.Cid

Servicio de Neurologia. C. Hospitalario de Orense.

Presentamos el caso de un varon de 60 afios queingresé en el Servicio

deNeurologiaenfebrerodel 2001 por deterioro cognitivo. Ocho meses
antes comienzacon trastornos conductual es, agitacion eideacion deli-
rante; ingresa en Psiquiatria y recibe tratamiento con risperidona y
zuclopentixol. Tresmeses despuésreingresapor un cuadro confusional

con alucinaciones visuales, ideacion delirante y parkinsonismo (se
sustituy6 el tratamiento por olanzapina). Desde entonces mostré un
deterioro cognitivo progresivo con interferencia en las actividades
diarias, disminuciéndel lenguaje, lentitud motora, al ucinacionesvisua-
les, agitaciony episodios confusionales. En laexploracion destacaban
bradipsiquia, trastornos atencional es, alteracion de funciones gjecuti-
vasy visuoespaciales, dispraxia, fluenciaverbal disminuiday parkin-

sonismo, con fluctuacionesen su estado cognitivoy motor. Laresonan-
ciamagnética(RM) cerebral mostré unaatrofiacon prominenciadelos
surcosfrontal esrespetando hipocamposy latomografiaestandarizada
por emisién defoton tnico (SPECT) hipoperfusion temporoparietal y

occipital. Los andlisis, proteina 14.3.3 y el liquido cefalorraquideo
(LCR) fueronnormales. Serealiz6 untratamiento conrivastigmina, con
el que desaparecieronlasal ucinacioneseideaciondelirantey mejoréla
capacidad funcional, cognitivay motora. LosSPECT decontrol mostra-
ron cambiosimportantes, con larecuperacién en | as éreas hipoperfun-

didas. A principiosdel 2003 comenzé con apatia, alteracionesdel humor
y trastornos conductual escon un empeoramiento funcional. Setratd con
gabapentinay venlafaxina, y mejordlaclinica, manteniendo unabuena
perfusion en la SPECT.
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Neuroimagen en la enfermedad de Nieman Pick tipo C

E. Cebrian®, M. Puig®, M.C. Amigo? JR. Rodriguez-Alvarez 2,
P. Pesqueira®

3Servicio de Neurologia. ® Universidad de Vigo. © Servicio de Radiologia.
9 Servicio de Medicina Interna. Complejo Hospitalario de Pontevedra.

Laenfermedad deNieman Pick esuntrastorno hereditario con caréacter
autosémico recesivo (18g11-12) que condicionalacodificacion altera-
dadeunaproteinaintracelular; lo que dalugar a acumulo intralisoso-
mico de colesterol no esterificado. Ademés, esaproteina, en el sistema
nervioso central (SNC), tieneun papel enlahidrélisisdelaesfingomie-
lina(que estarelacionada con latransduccion de sefial esimplicadas en
el fendbmeno demuertecelular programada) y otro papel enlaexpresion
delaapolipoproteinaD (que estainvolucradaen lasintesisy manteni-
miento de la mielina). En relacion con todo ello, la supervivencia
deberiapermitir reconocer el dafio neuronal y mielinico enlosestudios
histopatolégicos y también en los de neuroimagen, si esos hechos
patol 6gi costuviesen entidad suficiente. Presentamosimagenesdereso-

nanciamagnética(RM), conuninterval o decasi doceafios, deunvarén
afectado por laenfermedad de Nieman Pick tipo C, en las que se puede
constatar la evolucion desde unas iméagenes de RM sin alteraciones a
otras demostrativas de acentuada atrofia corticosubcortical difusa,

moderados signos de desmielinizacion en las astas frontales/region
periventricular y un importantisimo grado de desmielinizacién en el

cuerpo calloso.

Xantomatosis cer ebrotendinosa: una nueva mutacion

J.R. Lorenzo-Gonzélez, |. Cimas, A. Garcia-Pefia®, M.A. Gonzdlez-
Trueba® C. Quinteiro-Garcia®, A. Pato

Servicio de Neurologia de POVISA. # Servicio de Neurofisiologia de POVISA.
®Medicina Nuclear. Hospital Clinico-Universitario de Santiago de Compostela.

Presentamosel caso de unashermanasgemelasqueal os 18 afiosde edad
fueronintervenidasdecataratasen ambosojos. Sobrelos40 afioslamadre
lasllevaalaconsultaporquetienen caidasfrecuentesy caminanmuy mal.
En laexploracién presentan piramidalismo atodos|os niveles, con RCP
extensores, atrofiamuscul ar generalizada, ataxiay sin alteracionesdesde
el puntodevistasensitivo. No existen (incluso actual mente) ni xantomas,

ni xantelasmas. Detodos|os estudiosrealizados destacan un el ectromio-
grama (EMG) con polineuropatia axonal motora, de predominio en
MMII, PEV con datos de neuropatia 6ptica moderada, PEATC muy
alterados, resonanciamagnética (RM) cerebral con sélodatosdeatrofia,
sin que se observaran alteraciones en la sustanciagris ni blancani en el

cerebelo. En el estudio genético aparecen dos mutaciones en el gen
CYP27: Arg362Cys en heterocigosis (en los estudios realizados se
demuestra una ausenciade la actividad de la enzima); ademas, hay otra
mutacién CY P27del bp, que no se ha descrito en la actualidad pero que
puede anular completamente |a actividad de la enzima, yaque alterael

extremo C terminal delaproteina.

Pseudotumor orbitario secundario a fistula car otidocaver nosa

N. Rafia, J. Sanchez-Herrero, M. Alonso, A.R. Regal, M. Aguado,
J. Gomez-Alonso

Servicio de Neurologia. Hospital Xeral-Cies. Vigo.

Introduccion. El pseudotumor orbitario esun proceso inflamatorio que
afectafundamental mente ala muscul atura extraocular. Su etiologiaes
habitual menteidiopética, y se describien casosasociadosainfecciones,
tumores, vasculitisy atrastornostiroideos. Sélo sehapublicado un caso
de pseudotumor orbitario asociado afistulacarotidocavernosa. Presen-
tamosaqui un segundo caso detal asociacion.Caso clinico.Mujer de64
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afosintervenidade carcinomade mama. Consult6 por un dolor retro-
ocular izquierdo, dedossemanasde evol ucion, acompafiado deenroje-
cimiento ocular y edema palpebral en el dltimo dia. Exploracion:
proptosis de ojo izquierdo, quémosis, inyeccion conjuntival y limita-
ciéndelaabduccion del ojo; agudezavisual y fondo de ojo: normales;
no habia soplo ocular. Pruebas de laboratorio (incluido un estudio de
autoinmunidad, serologiasy hormonastiroideas): normales. RM cere-
bral: exoftalmos, engrosamientoy real ce con gadolinio demuscul atura
extraocular y dilatacion de la vena oftdmica superior. Se inici6 el
tratamiento con corticoides, sinmejoriaclinica. Arteriografiacerebral:
fistulacarotidocavernosa. Con compresionesmanualesdelacarétidala
paci ente ha permanecido establ e. Conclusiones. Excepciona mente, el
pseudotumor orbitario puedeser secundario aunafistulacarotidocaver-
nosa. El reconocimiento precoz de esta causa potencial facilita la
instauracion de una terapia adecuada y puede evitar el empleo de
tratamientos no indicados o peligrosos.

M eningoencefalitis recidivante por Eubacterium lentum

I. Requena, A. Sesar, A. Aneiros, M. Arias

Seccion de Neurologia del Hospital de Conxo. Complexo Hospitalario Uni-
versitario de Santiago de Compostela.

Introduccion. El Eubacteriumlentumesun cocobacilo (grampositivo),
anaerobio estricto, que se aisla de las heces de los sujetos sanos vy,
ocasionalmente, produce infecciones orofacial es (periodontitis, sinusi-
tis). No se conocen casos de meningitis. Observacion clinica. Varén (61
anos), tratado delinfomaMALT gastrico (quimioterapia, interferon-ay
anticuerpo monoclonal). Ingresé por cuadro (un mes de evolucion) de
malestar general, marcha inestable, diplopia, episodios confusionales,
disfasianominal y alucinaciones. El liquido cefal orraguideo (LCR) tenia
29 células (polimorfonucleares), hiperproteinorraquiae hipoglucorra-
quia. No seaislé ninglin germen; setrat6 con cef otaximay vancomicina.
Los sintomas cedieron; al dia siguiente de finalizar la antibioterapia
comenzé con cefalea, fiebrey desorientacién. UnnuevoandlisisdeLCR
revel0 194 células. Setratd, durante cuatro semanas, con vancomicina,
ceftazidima y ampicilina. De nuevo, a suspender la antibioterapia,
presento episodios confusionales. El andlisisde LCR mostré 164 células
(polimorfonucleares) y se cultivo E. lentum. Setraté con cefotaximay
trimetropin-sulfametoxazol, que se mantuvo 12 meses. Se descarto la
enfermedad de Whipple, endocarditisy fistulade L CR. Conclusion. Este
es el primer caso descrito de meningoencefalitis recidivante por E.
lentum. Denuestraexperienciasededucequeel comportamientodel LCR
es el de una meningitis bacteriana; precisa de tratamiento de manteni-
miento alargo plazo.

Parasomnias. Trastorno del despertar, inhabitual en el adulto

M. Grande, C. Barjas, A. Martin, T. Artigues, M. Peleteiro, F.J. Vadillo
2 J. Zunzunegui

Servicio de Neurofisiologia Clinica del Hospital Clinico de Santiago de
Compostela. # Neurdlogo de la Fundacion Neuroldgica Compostelana. ® Neu-
rélogo del Hospital Juan Canalejo de La Corufia.

Introduccion. Lostrastornosdel despertar son parasomniasqueaparecen
enlaedad infantil y secaracterizan por un despertar enlasfasesde suefio
lento NREM. Presentamosun paciente adulto contrastorno del despertar
del tipo despertar confusional (confusional arousal). Caso clinico.Varén
de 32 afiosen tratami ento por hipotiroidismo que consultapor presentar
duranteel suefio somniloquia, actividadesmotorascomplejasconamne-
siaposterior delosepisodios. L osexdmenes complementarios, resonan-
ciamagnética (RM) cerebral, andlisis sanguineos, hormonastiroideasy
magnesemia no revelan anomalias. En el estudio polisomnogréfico se
registraen fase IV NREM un episodio de 30 segundos de duracién de
aperturade 0jos, incorporacién en lacama, verbalizaciény sonrisacon
amnesiamatutinadelo sucedido. Electroencefal ograma (EEG) sin ano-
malias. Conclusion. Los trastornos del despertar son infrecuentes en el
adulto, esnecesario hacer el diagndsticodiferencial conlostrastornosde
conductadel suefio REM y las crisis epil épticas, mediante larealizacion
del estudio polisomnogréfico.
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Paraple ia espastica hereditaria ligada al locus SPG 7

E. Rubio-Nazébal, J. Marey-Lo6pez, L. Alonso-Magdalena, J. Zun-
zunegui, S. Lépez-Facal, P. Rey del Corra

Complejo Hospitalario Juan Canalejo. La Corufia.

Laparaplejiaespasticahereditaria (PEH) esun grupo clinicay genética-
menteheterogéneo deenfermedadeshereditariasenlascualeslaprincipal
caracteristica clinica es la progresiva espasticidad de las extremidades
inferiores. En los Ultimos afios el avance producido en lainvestigacion
genética ha mejorado el diagndstico diferencial de la PEH con varias
enfermedades metabdlicasy neurodegenerativas, que presentan fenoti-
posquesemejanlaPEH. Ademas, hapermitido su clasificacién basadaen
el modo de herenciay los loci identificados. La PEH se ha descrito en
familiascon herenciaautosomicadominante, recesivay ligadaal cromo-
somaX. Laformaautosdmicarecesivaes poco frecuente; se hanidenti-
ficado cincoloci distintos(SPGs, SPG;, SPG, 1, SPG,4, SPG;s), cuatrode
ellospueden asociarseaformascompl ejasy todoscon fenotiposdiferen-
tes. Presentamosel caso deunafamiliacon PEH que presentamutaciones
en el gen SPG,, y se describe el genotipo y fenotipo de los miembros
afectadosy suevolucionclinica. Larealizaciondeunestudiogenéticoen
|asfamiliascon sospechade enfermedades hereditariasesmuy importan-
te, yaque vaacontribuir adescubrir labase genéticay molecular delas
diferentesentidades. Secomentan|osrecientesavancesen el conocimien-
todelaPEH y su clasificacién segiin el modo de herencia.

Infarto cerebral en adultos jévenes:
influencia de factores de riesgo sobre la agregacion
plaquetariay los anticoagulantes end6genos

F. Martinez-Vézquez, R. Pego-Reigosa, F. Brafias-Fernandez, R. Pi-
fieiro-Bolafio, JA. Cortés-Laifio

Complejo Hospitalario Xeral-Calde. Lugo.

Introduccion. El accidente vascular cerebral (AVC) en jévenes muestra
unamenor prevalenciadeaterosclerosis. En su génesisparticipan altera-
cionesdelahemostasia, en ocasiones por influenciadefactores conven-
cionales. Investigamos la agregacion plaquetariay |os anticoagulantes
enddgenos en jévenes con AV C. Pacientes y métodos. Registramos 95
pacientesde 15-45 afios, ingresadoscon AV C entre 1997y 2003. Criterios
de exclusion: fuente cardioembdlica, etiol ogias especificas (infecciosa,
sindromeantifosfolipido, diseccidn, Behget, entre otras). Se sel ecciona-
ron 43 pacientes (23 hombres, 20 mujeres). Se estudié la agregacion
plaquetariay laactividad deanti coagul antesnatural esendégenos (protei-
naCy S, antitrombinalll). Se compararon los resultados con el rango
normal y seinvestigaron diferencias en relacién con factores de riesgo.
Resultados. Se observé una tendencia a valores en el rango alto de la
normalidad en | os parametros de agregacion y | os nivel es de anticoagu-
lantes enddgenos, tanto en AIT como en infarto establecido. No se
observaron diferencias significativas en relacién con los factores de
riesgo. Conclusiones. L osdatossugieren unatendenciaproagreganteen
lafase aguda/subagudadel AV C, tanto en el infarto establecido como en
AIT. Los factores de riesgo clasicos en los adultos jévenes actlian
probabl emente mediante mecani smosno rel acionadosdirectamentecon
laagregacion plaquetariao laactividad de anti coagul antes endogenos.

Sindrome confusional en una anciana,
primera manifestacion de tirotoxicosis

M. Marin-Sanchez, L. Bello-Rodriguez, D.A. Garcia-Estévez, L. Alon-
so-Magdalena, V. Garnelo-Rey, S. Lépez-Faca

Servicio de Neurologia. Complejo Hospitalario Juan Canalejo. A Corufia.

Objetivo. Presentar un cuadro clinico pocofrecuenteenlaprécticadiaria,
que tras €l diagndstico, es reversible con el tratamiento adecuado. Se
revisalaliteratura, en el contexto del sindrome confusional del anciano,
cuya prevalencia es notoria en la actualidad, como sintoma inicia de
numerosas patologias agudas. Caso clinico. Mujer de 80 afios, sin
antecedentesdeinterés, colecistectomiaen 1992 sin secuelas. Viviasola,
siendoautébnomaenlasactividadesdelavidadiaria. Sushijosnolehabian
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notado alteracionesen el &reacognitivani afectiva. Dossemanasantesdel
ingreso le observan trastornos del comportamiento y desorientacion
temporoespacial, que progresivamente se intensifican, y seleremite de
urgenciaaestehospital . Enlaexploracion, seobjetivaunaleveagitacion
psicomotora, desinhibicion, sindrome confusional con desorientacion
temporoespacial (no desorientada en persona), temblor finoy distal en
ambas manos. No presenta signos meningeos, ni déficit motor en las
extremidades. Sensibilidad y pares craneales sin alteraciones. Explora-
cion general normal salvo taquicardia sinusal: 130/160 latidos/min,
mantenida. Temperatura: 37,3 °C. Tension arterial: 150/80 mmHg. Estu-
dios realizados: electroencefalograma (EEG), signos de sufrimiento
difuso y lentificacion de la actividad de fondo; electrocardiograma
(ECG): tagquicardiasinusal, 130y 160 | atidos/min. Resonanciacerebral
normal. Estudiodel liquido cefal orraquideo (L CR), bioquimicainmuno-
logiay citologia: normal es. Hormonastiroideas: T4: 7 ng/dL; TSH: 0,01
nUl/mL; T;libre: 15,23; TSI: 4,6 UI/L. Trasel diagndstico detirotoxi-
cosis, seiniciduntratamiento con betabloguedoresy antitiroideos (pro-
piltiouracilo), y remitié progresivamente su sindrome confusional y la
taquicardia. Conclusion. Hemosde sefial ar queentrelosdistintossindro-
mes ocasionados en el sistemanervioso por hipertiroidismo-tirotoxico-
sis, el sindrome confusional esel que seharesefiado con menosfrecuencia
enlaliteratura, lo cual noshace pensar que esinhabitual o pasadesaper-
cibido. Al ser tratable, debemos incluirlo en el diagnéstico diferencial
medianteel estudiodelafunciéntiroidea, sobretodosi como en estecaso
existen algunos sintomas que |0 sugieren y se descartan otros procesos.

M eningioma en una paciente con esclerosis multiple

B. Ares, JM. Prieto, J. Abdlla, A. Robles, D. Dapena, S. Iglesias,
M. Lema

Servicio deNeurologia. Hospital Clinico Universitario. Universidad de Santiago
de Compostela. Instituto Universitario de Ciencias Neurol6gicas Pedro Barrié
de la Maza.

Introduccion. Existen publicaciones de asociacion detumoresintracra-
neal es con esclerosis multiple, incluidos algunos casos de meningioma,
y sediscute si existe relacion causal. El diagndstico previo de esclerosis
multiple puede hacer que seinterpreten erréneamente nuevos sintomas
debidosaestaenfermedad, sin que sereconozcael desarrollo del tumor.
Caso clinico. Mujer con una larga historia de brotes de parestesias,
neuritis optica, hemiparesiacon signospiramidalesy diplopia, diagnos-
ticada de esclerosis multiple tras estudios de laboratorio, multiples
imagenesde hipersefial en T, enlasustanciablancadecentrossemiovales
y bandas oligoclonales en el liquido cefalorraquideo (LCR). Recibio
tratami entosintermitentescon metil prednisolona, perono coninterferén
ni inmunosupresores. A 10s52 afios, trasunafasederemisionsintomatica,
consulta por cefaleay hemiparesia izquierda progresiva a lo largo de
variassemanas. Unanuevaresonanciamagnética(RM) revel 6 lapresen-
ciadeun meningiomaen latiendadel cerebel o, ademasdeunincremento
enlaslesionesdesmielinizantes. Conclusién. El diagnosticodeesclerosis
multiple no debe impedir la adecuada val oracion de nuevos sintomas
neurol 6gicos, que puede deberse aotro proceso patol 6gi co coincidente.
Tienen que recordarse las caracteristicas clinicas (‘ banderasrojas’) que
deben alertar sobre la posibilidad de diagnosticos alternativos.

SEGUNDA MESA
Séabado 17 de mayo

Obstruccién traumatica bilateral de la arteria carétida interna

J. Marey-L épez, E. Rubio-Nazédbal, L. Alonso-Magdalena, S. L épez-
Facal, P. Rey dd Corral

Complejo Hospitalario Juan Canalejo. La Corufia.
Introduccion. Lasdiseccioneshilateralesdelaarteriacarétidainternatras
untraumatismo cerrado cervicofacial soninfrecuentes, y esexcepcional

laapariciéndeunaobstruccionbilateral (lesionestipolll). Suincidencia
ha aumentado recientemente a causa del incremento en el nimero de
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accidentes de tréfico y la mejora en las técnicas de neuroimagen. No
obstante, el diagndstico es dificil y probablemente sea una patologia
infradiagnosticada, yagqueamenudo ocurreen pacientespolitraumatiza-
dosy laclinicapuede ser diferidaen el tiempo. Caso clinico. Comunica-
mos el caso de un paciente varon de 18 afios que sufrié un accidente
mientrascirculabaen bicicleta; segolped el cuello contralapuertade un
coche. Latomografiacomputarizada(TAC) craneal al ingresonomostra-
baalteracionessignificativas. A las6 horasdel ingreso presenté un bajo
nivel de concienciay hemiplejiaizquierda. Unanueva TAC de control
demostrabahiperdensidad espontaneadelaarteriacerebral mediadere-
cha. Una angiografia cerebral demostré imagenes compatibles con la
diseccion carotideabilateral con oclusi6n completaposbulbar de ambas
carétidas. Se indicd anticoagulacion. Conclusion. La realizacion de
pruebas de screening con duplex de troncos supradrticos, y si no es
suficienteunaangiografiaconvencional, estajustificadaenel traumatis-
mo craneoencefdlico en cual quier paciente con déficit neurol 6gicos no
explicados por laTAC craneal. Secomentan las alternativasterapéuticas
y serevisalaliteratura.

Afectacion aidada bilateral del nervio hipogloso secundaria
a una diseccion carotidea recurrente

A. Gomez-Gigirey ?, R. Pego-Reigosa, F. Brafias-Fernandez,
F. Martinez-Vazquez, R. Pifieiro-Bolafio, JA. Cortés-Laifio

Seccion de Neurologia. @ Servicio de Medicina Interna. Complejo Hospitalario
Xeral-Calde. Lugo.

Introduccion. La diseccion de la arteria car6tida interna es una causa
conocida de ictus isquémico, especialmente en los adultos j6venes. Su
incidenciaanual se estimaentre 2,5-3 casos por 100.000 habitantes. Es
una entidad con un amplio espectro clinico. La triada clinica clasica
consiste en dolor cervical o cefalea unilateral, sindrome de Horner y
sintomasdeisquemiacerebral oretiniana. Lapresentacioncomopardlisis
deparescraneal esbajosnoesraray ocurreenun 12% del oscasos, siendo
el nervio hipogloso el masafectado. Lafrecuenciaglobal derecurrencia
seestimaentornoaun4-8% segunlasseries, conunriesgo de 1% por afio.
Caso clinico. Paciente de 40 afios de edad que acudi6 al hospital por un
cuadro de cefal eahemicraneal derechay afectacién del nervio hipogloso
ipsilateral. Laresonanciamagnética (RM) demostr6 unadiseccion dela
arteriacarétidainternaderecha. Seletrat6 con antiagregantes plaqueta-
riosy seledio de alta. Siete afios antes habia ingresado por un cuadro
clinico similar pero del lado izquierdo, y se demostré también en los
estudios de neuroimagen la diseccién de la arteria carétida interna de
dicho lado. Conclusién. La recurrencia de la diseccién arterial no es
infrecuente. Sin embargo, no hemosencontrado enlaliteraturaninguna
afectacion de pares bajos como forma de presentacion. Las formas
paucisintomati casrequi eren un alto grado de sospechaparael diagnosti-
CO0; en estos casos es de gran utilidad laRM y laangio-RM.

Hepatitis aguda asociada a tratamiento con interfer n beta 1b

A.R.Rega, D. Mufioz, J. delaFuente®, N. Rafia, M. Alonso, J. GOmez-
Alonso

Servicio de Neurologia. @ Servicio de Medicina Interna. Hospital Xeral-Cies. Vigo.

Introduccién. Aunqueenun40% del ospacientescon esclerosismultiple
(EM) tratados con interferén beta 1b (IFN b 1b) puede objetivarse una
elevaciontransitoriadel asenzimashepéti cas, sol o existeun caso descrito
en laliteraturade hepatitis aguda asociada a este farmaco. Caso clinico.
Mujer de 37 aflos diagnosticadade EM hace cuatro afiosy tratada desde
entonces con IFN b1b, que decide interrumpir por planificacion de
embarazo. Enlos seis meses siguientes present6 dos brotes, por |o que se
decidié reintroducirlo. Un mes después comienzacon dolor epigastrico
intenso, coluriaeictericiaenrelacién con hepatitisaguda. Traslaretirada
del interferdn, seprodujo unarecuperacion clinicacompletay un descen-
so progresivo delosenzimashepéticos, queal canzaron valoresnormal es
alos dos meses. Resultados: Bioquimica: GOT: 1.362; GPT: 1.229; bhil.
total: 5,1; resto: normal. Hormonas tiroideas: normales. Cupruria y
ceruloplasminemia: normales. Serologias (VHA, VHB, VHC, VEB y
CMV): normales. Autoinmunidad (incluido ANA, ASMA, anti-LMK1,
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anti-BNA y anticuerposantimitocondrial es): negativos. Ecografiaabdo-
minal: normal. Conclusiones. El presente caso cumple los criterios de
‘probable’ seglinlasescal asdiagndsticasdehepatitisagudamedi camen-
tosa. Esteesel segundo caso que se hadescrito de hepatitisagudaasociada
atratamiento con IFN b1b.

Pancr eatitis aguda asociada a valproato y olanzapina

M. Alonso, A.R. Regal, N. Rafia, A. Koukoulis, C. Andrade, J.I.R.
Prada? J. Gémez-Alonso

Servicio de Neurologia. @ Servicio Digestivo. Hospital Xeral-Cies. Vigo.

Introduccion. El valproato constituye una causa bien establecida de
pancreatitis aguda. Su mecanismo es idiosincrasico, y se consideran
factores de riesgo el retraso mental, lainsuficienciarenal termina y la
admini straci 6n concomitante de otros farmacos. Caso clinico. Pacientede
14 afoscon sindromede L ennox-Gastaut que estraidaanuestro hospital
por un dolor abdominal localizado en el hipocondrio derecho; presenta
amilasemia de 1.140 UI/L y una tomografia computarizada (TAC)
abdominal sugestiva de pancreatitis aguda. La paciente tomaba desde
hacia 10 afios valproato (cuya dosis se habia incrementado de 2.750 a
3.000mg/diacincomesesantes) y desdehaciaafioy medioolanzapina2,5
mg/dia de maneraesporéadica (y en el Ultimo mes adiario). Discusiony
conclusiones. Laolanzapinaseintrodujo en el mercado hace unoscinco
afos, y existe la sospecha, ain no confirmada, de que pueda causar
pancreatitis. Delos aproximadamente 50 casos que se han publicado de
pancreatitis asociada a valproato, dos de ellos recibian un tratamiento
concomitantecon olanzapina. L aaparicion deestetercer caso aumentala
sospechade que lacombinacion de val proato y olanzapina supongaun
aumento del riesgo parael desarrollo de pancretitis.

Acido valproico y pancreatitis aguda

J. Abdla? T. Artigues®, F.J. Vadillo®, A. Pato® S. Iglesias @

2 Servicio de Neurologia. °Servicio de Neurofisiologia. © Fundaci6n Neurol dgica
Compostelana. Hospital Clinico Universitario de Santiago de Compostela.

Introduccion. El acido valproico se ha asociado a efectos secundarios
como: alopecia, nauseas, vomitos, diarrea, depresion medular, temblor.
Lahepatotoxicidad y lapancreatitis son reaccionesrarasdetipoidiosin-
crésico. Se presentan dos casos de pancreatitis aguda en pacientes con
epilepsiaatratamiento con acido val proico. Casos clinicos. Laprimera
paciente es una mujer de 69 afios con comienzo en lainfancia de una
epilepsiageneralizadaidiopaticay ausencias, que recibe 600 mg/diade
valproato desde hace 12 afios. La segunda paciente tiene 24 afiosy una
epil epsiamiocl 6nicajuvenil atratamiento con 1.500 mg/diadeval proato
desde los 13 afios, asociandose hace dos afios lamotrigina. Ambas
pacientespresentan dol or abdominal agudoy vomitos, conelevacionde
enzimas pancredticas y anormalidad pancreética en los estudios de
ecografiay tomografiacomputarizada(TAC) abdominal. Sedescartaron
otras etiologias de pancreatitis. Se suspendio el tratamiento con valproi-
co. La evolucién fue favorable y con la recuperacion completa de la
pancreatitis. Conclusiones. Aunguerara, sedebe sospechar depancreati-
tis aguda en los pacientes tratados con valproato que presentan dolor
abdominal y vomitos. Lapancreatitis puede presentarse despuésde afios
detratamientoy esindependiente delos niveles séricos del farmaco. En
ausencia de clinica no es preciso monitorizar laamilasao lipasa.

Distonia deinicio tardio y toxoplasmosis cerebral

L. Alonso-Magdalena, E. Rubio-Nazébal, J. Marey-L 6pez, S. L 6pez-
Facal, P. Rey dd Corra

Servicio de Neurologia. Hospital Juan Canalejo. La Corufia.

I ntroducci6n. Lascomplicacionesneurol 6gi casen pacientescon sindro-
me deinmunodeficienciahumana(sida) son muy frecuentes. Dentrode
ellas, lostrastornos de movimiento son poco comunes. Presentamosun
caso de distonia de inicio tardio tras toxoplasmosis cerebral en una
paciente con sida. Caso clinico. Paciente de 36 afios, diagnosticada de
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sida. En enero del 98 ingresa por cuadro de dos meses de evolucion
caracterizado por cefalea, fiebre, disartriay paresiadel miembro supe-
rior derecho (MSD). En la resonancia magnética (RM) cerebral se
objetivan lesionestipicas detoxoplasmaen el nicleo lenticular izquier-
do, tdlamos e insula; y la serologia es positiva para toxoplasma. La
paciente mejora clinicay radiol 6gicamente con tratamiento antitoxo-
plasma. Tresafios después, i niciaun cuadro progresivo de movimientos
disténicos en MSD sin otra sintomatologia neurolégica ni sistémica
asociada. Todos los estudios que se realizaron para descartar posibles
causas de distonia fueron negativos. Conclusion. La toxoplasmosis
cerebral es la infeccion oportunista que con mas frecuencia produce
trastornosde movimiento en pacientescon sida. Sinembargo, ladistonia
sehadescrito solo deformaexcepcional y asociadaalafaseagudadela
infeccion por toxoplasma. Descartadas otras causas potenciales, cree-
mos que las lesiones residuales de toxoplasmosis cerebral en nuestra
paciente podrian estar en relacion con su distonia.

Sindrome cerebeloso y enfermedad de Chester-Edheim

I. Cimas® A. Simidlle®, F. Tardéguila®, G. Fernandez®, JR. Lorenzo-
Gonzédez? A. Pato ?

2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Hematologia. © Servicio de Radiologia de
POVISA.

Introduccion. La enfermedad de Chester-Edheim es una histiocitosis
sistémica, esporadica, deetiol ogiadesconaocida. Tieneunapredominan-
ciamasculinay suele presentarse en laquintadécadadelavida. Clasica-
mente se manifiesta por fibrosis medular, lesiones éseas y raramente
afectaal sistemanervioso central (SNC). Caso clinico. Varénde54 afios
diagnosticado de diabetes insipida, exoftalmos e histiocitosis en el afio
1996. Presenta un cuadro progresivo de dos afios de evolucion de
inestabilidad, disartria, y en los Ultimos meses disfagiay diplopiajunto
con una disminucion de agudeza visual. En la exploracion destaca un
exoftalmos, nistagmo horizontal aladerecha, alteracion delasensibilidad
vibratoria en MIl, dismetria de predominio izquierdo y ataxia. En las
pruebascomplementariasdestacaunaV SG de 82, aumentodelaproteina
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Creactiva, electromiograma(EM G) normal, PESS con af ectaci 6n cordo-
nal posterior, resonancia magnética (RM) cerebral que muestra una
atrofia de predominio cerebel 0so, y unas placas de huesos en las que
destaca unadisplasiacon engrosamiento cortical, |esiones escleréticasy
liticas, tipicas de la enfermedad de Chester-Edheim. Labiopsia 6seano
es concluyente. Discusion. La enfermedad de Chester-Edheim es una
histiocitosispocofrecuentey queraramente seasociaaunaafectaciondel
SNC. En estos casos las manifestaciones més frecuentes son diabetes
insipida, sindromecerebel 0so, |esionesde 6rbitay masasextraaxia esque
afectan aladura. En nuestro paciente destaca el cuadro cerebelosoy la
diabetes insipida. La afectacion neurol 6gica, seguin algunos autores, es
consecuenciadeunadesmielinizacion o deunainfiltraci on granulomato-
sa. Conclusion. La enfermedad de Chester-Edheim es poco frecuente.
Raramenteafectaal SNC. Hoy endiason pocosloscasosdescritos, si bien
la aparicion de sintomas neurol6gicos modifica el prondstico de la
enfermedad, siendoindicativo detratamiento quimioterapico.

Sindrome parkinsoniano de clinica inusual

A. Pato, JR. Lorenzo-Gonzdlez, |. Cimas, E. Guerra-Baamonde 3,
M. Vdasco-Casares ®

Servicio de Neurologia. * Servicio de Radiologia de POVISA.

Presentamosel caso deunvarén de 18 afiosdeedad quedesdehaceunafio
se quejade torpezade miembro superior izquierdo (MSl), sobretodo la
mano. No seacompafiade alteracionesdelasensibilidad, ni deotrotipo.
Entre susantecedentes no hay nadadeinterés. Enlaexploracion destaca
alainspeccion la postura de lamano izquierda; el primer dedo esta en
adducciony extensi6n compl eta, en unaclaraactitud distonica. También
Ilama la atencion una rigidez de MSI con froment positivo. Temblor
postural bilateral de predominio izquierdo y de reposo en MSI. Leve
paresia(4/5) en M Sl y levealteracion delasensibilidad en ese miembro.
En laresonanciamagnética(RM) se apreciaunamasa parietal izquierda
profunda, con un componentequistico queseextiendehaciael hipotéla-
moy afectaal nervio 6ptico izquierdo, que escompatible con el astroci-
tomaanaplésico.
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