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NUEVAS PERSPECTIVAS EN EL TRATAMIENTO
DE LA ENFERMEDAD DE PARKINSON

Linazasoro G
Clinica Quirén. San Sebastian

Se haproducido un enorme avance en e tratamiento delaenfermedad
de Parkinson, pero todaviapersisten muchosretos. AunquelaL -dopa
es d tratamiento sintomético mas efectivo, la mayoria de los pacien-
tes experimentan fluctuaciones motoras, discinesias u otras compli-
caciones después de cinco afios del inicio de esta enfermedad. Se
revisan los diferentes farmacos utilizados en esta enfermedad, asi
como las estrategias terapéuticas encaminadas a mangjarlos.

El interés renovado por el tratamiento quirdrgico de los trastorno del
movimiento se havisto promovido, en parte, por unamejor compren-
si6n de laanatomia funcional que subyace a control motor, asi como
por e perfeccionamiento de los métodos y técnicas en neurocirugia
y en neurofisiologia y las técnicas de neuroimagen. Se hace una
revision sobre las distintas técnicas quirdrgicas empleadas en esta
entidad, haciendo un especial hincapié en lastécnicas de estimulacion
cerebra profunda.

DEMENCIAS FRONTOTEMPORALES:
CONCEPTOS ACTUALES

Mufioz D
Servicio de Neurologia. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid

Los sindromes clinicos de las demencia frontotemporales/complejo
de Pick incluyen la demencia frontotemporal, diversos trastornos
progresivos del lenguaje que pueden agruparse bajo € término de
afasia progresiva primaria y varias combinaciones de apraxia y
alteraciones motoras piramidales y extrapiramidales. Los sustratos
patol 6gicos incluyen la enfermedad de Pick, la degeneracion cortico-
basal, la demencia sin histologia especifica y la demencia con
inclusiones tipo enfermedad de la motoneurona (ITSNU). Estos
cuadros pueden clasificarse igualmente en funcion de las ateraciones
delaproteina t. Las mutaciones en el gen correspondiente pueden
asociarse a cualquiera de los sustratos patol 6gicos.

SPECT CEREBRAL DE NEUROTRANSMISION
EN TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO

LomefiaF?3 AlarcO R®
@Medicina Nuclear. Hospital Clinic. Barcelona. ®Medicina Nuclear.
Hospital Universitario de Canarias. LaLaguna

La tomografia por emision de positrones (PET) y la tomografia por
emision defotones (SPECT) permiten obtener imégenes de la neuro-
transmision (NT). LaSPECT y laPET sonlas Uinicastécnicasque nos
permiten evaluar y medir in vivo la distribucion y concentracion de
receptores, transportadoresy neurotransmisoresen €l sistemanervio-
so central (SNC). Para ello, deben emplearse radioligandos afines a
estoscomponentes endogenosy especificosparael sistemadeNT que
se desee explorar.
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Uno delossistemasde NT mejor estudiados es el dopaminérgico. Se
han sintetizado radioligandos para PET y SPECT afin de vdorar la
singpsis dopaminérgica nigroestriatal (SN-E), y se han aplicado ala
investigacion de la fisiopatol ogia de distintas enfermedades neurol -
gicas que cursan con trastornos del movimiento.

El salto desde e campo delainvestigacion a delaaplicacion clinica
se ha dado gracias ala mayor disponibilidad de nuevos radioligan-
dosparalaexploracion mediante SPECT de pacientes con parkinso-
nismo (PK). La evaluacion de los receptores D, estriatales, locali-
zados en la membrana postsingptica de la SN-E, se redlizamediante
un trazador derivado de las benzamidas, la yodobenzamida-1'2®
(IBZM). La regién presinptica de la SN-E se estudia con un
andogo del transportador de la dopamina, derivado de la cocaina,
¢l yodofluopano-1'® (DaTSCAN).

Teniendo en cuenta el sustrato histol 6gico de los distintos trastor-
nos del movimiento, la SPECT con IBZM permite diferenciar
entre la enfermedad de Parkinson (EP), que cursa con integridad
de las neuronas estriatal es postsinapticasy otros PK neurodegene-
rativos, como son la pardlisis supranuclear progresiva, la degene-
racion corticobasal o la atrofia multisistémica, que cursan con
pérdida neuronal estriatal postsinaptica. La SPECT con DaTS-
CAN no diferenciaentrela EPy PK-plus, ya que ambas entidades
cursan con afectacion neurona nigroestriatal presinaptica. El
empleo combinado de ambos SPECT ofrece gran interés en el
estudio de otras patologias del SNC, como son algunas demencias
degenerativas (enfermedad de Alzheimer, cuerpos de Lewy) que
cursan con PK.

El uso clinico registrado de DaTSCAN es €l de apoyar o descartar la
sospecha clinica de una EP o un PK-plus. En este &mbito, permite
diferenciar entre un temblor esencia (SPECT con captacion estriatal
normal de DaTSCAN) y un sindrome parkinsoniano por afectacion
nigroestriatal (SPECT con captacion estriatal de DaTSCAN dismi-
nuida). Este diagndstico diferencia puede hacerse con e smple
andlisis visual de las iméagenes de la SPECT.

La sensibilidad de la SPECT para valorar alteraciones en la capta-
cion de DaTSCAN es muy elevada, de modo que se pueden definir
hipocaptaciones putaminales asimétricas en fases muy incipientes
de la EP. El diagndstico precoz de la EP tendra un gran interés
cuando se desarrollen farmacos neuroprotectores que permitan
frenar la degeneracion neuronal. La SPECT con DaTSCAN, me-
diante andlisis cuantitativo de la captacion de DaTSCAN, permitira
monitorizar la progresion de la EP o demostrar objetivamente el
efecto beneficioso del farmaco neuroprotector.

DEMORA EN LA ATENCION EXTRAHOSPITALARIA
DE PACIENTES CON ICTUS AGUDO

AmedaR, Conde MA, Aladro Y, Mufioz C, Alemany MJ
Seccién de Neurologia. Hospital General de Gran Canaria Dr. Negrin.
Las Palmas de Gran Canaria

Introduccion. La estrecha ventana terapéutica que condiciona la
efectividad de la terapia trombolitica en € ictus isquémico ha propi-
ciado un mayor interés sobre la atencion urgente del ictus agudo. El
objetivo de este estudio es determinar, en nuestra érea, cud es
retraso en laaencién a ictus antesde su llegadaa hospital y andizar
qué factores pueden estar influyendo en €.

Pacientes y métodos. Se realiza un estudio prospectivo sobre una
muestra de pacientes atendidos en los servicios de Urgencias y Neu-
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rologia. Por medio de un cuestionario, realizado a paciente o susu
familiares en las primeras 48 h del ingreso, se evalUan variables
demogréficas, clinicas y de tiempo, en relacién con la llegada del
paciente a Hospital.

Resultados. Se andlizaron 80 pacientes, 51 varonesy 29 mujeres. El
15,8% sufrian AI T, el 78,8%, infartos cerebrales, y €l 6,3%, hemorra-
gias cerebrales. El tiempo medio de llegada d hospital fue de 567
minutos (rango: 30-5.700). El 54,5% de los pacientes [legd antes de
3 h,y d 71,4%, antes de 6 h. En € andlisis univariante encontramos
diferencias significativas € tiempo de llegada en las siguientes
variables: gravedad dedl ictus, percepcion de la gravedad por €
paciente y tradado en ambulancia

Discusion y conclusiones. En nuestro medio existe una gran variabi-
lidad en los tiempos de demora de atencion al ictus, d igua que en
otros estudios previamente publicados. Creemos que este hecho se
debe, principamente, a la variabilidad clinica de esta enfermedad.
Las variables més decisivas en € tiempo de demora fueron la
gravedad del cuadro y la percepcidn de la gravedad por € enfermo.
AUn existe un elevado porcentaje de pacientes que no llegan en €
tiempo 6ptimo para la terapia trombolitica. Seria necesario redlizar
programas de educacion sanitaria para mejorar estas cifras.

COMPLICACIONES NEUROLOGICAS
POR VARICELA ZOSTER DISEMINADA

EN UN PACIENTE INMUNOSUPRIMIDO

Marrero R, Croissier C, ZeaM, Rojo J, Pueyo M, Pérez J,
Fernéndez M, Carrillo F, Martinon N, De Juan P
Servicio de Neurologia. Hospital Universitario de Canarias. LaLaguna

Introduccion. Laincidenciadel herpes zoster (HZ) esde 1,5-3/1.000
hab. La probabilidad individual de padecer un HZ en un momento de
la vida es del 10%. La diseminacion es extremadamente rara en
pacientes inmunocompetentes. El mayor riesgo de diseminacién se
da en procesos linfoproliferativos y pacientes trasplantados.

Caso clinico. Se trata de una mujer de 59 afios. Antecedentes:
trasplante rend en 2000 (ciclosporina, prednisona, micofenolato);
herniadiscal lumbar L4-L5 intervenida. Presenté dolor lumbar resis-
tente a tratamiento, irradiado a la cara anterior del muslo derecho y
ateracion de la sensibilidad. Exploracion: lesion eritematosa en la
cara anterior del mudlo derecho, flictenas, hiperestesia, fuerza 5/5,
ROT 3/5, Lasegue negativo. A los 4 dias de ingreso desarroll6 una
alteracion ddl nivel de conciencia, febricula, meningismo y exantema
generalizado. PL: 40 cmH,0, proteinas; 300 mg/dL, més de 1.500
células (55% linfocitos). Se inicia tratamiento con aciclovir V.
Posteriormente, y de manera sucesiva, presentd paresiadel miembro
inferior derecho, episodios de retencion urinariay paraparesia flacci-
da hiporrefléxica. EIl EMG revel polirradiculoneuritis, la RM,
miglitis cervical, y lareaccion en cadena de la polimerasa, € virus de
la varicela zoster.

Discusion. A pesar delaaltaincidenciadeHZ enlapoblacion general,
la diseminacion es précticamente exclusiva de los pacientes inmu-
nodeprimidos. El diagnéstico de complicaciones neuroldgicas no es
siempre fé&cil, ya que pueden no ir precedidas de exantema, y la
serologia en sangre es de escasa utilidad.

Conclusiones. Un diagnéstico temprano es fundamental en los pa
cientesinmunosuprimidos. El tratamiento precoz disminuye conside-
rablemente € riesgo de complicaciones graves. Los casos como €l
presentado son extremadamente raros, tanto por |o abigarrado del
cuadro como por no presentar datos de sobreinmunodepresion.
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AMNESIA GLOBAL TRANSITORIA Y ANEURISMA
DE ARTERIA COMUNICANTE ANTERIOR.
¢ASOCIACION CASUAL?

Pueyo-Morlans M &, Zea-SevillaM 2, Pérez-Labgjos J°, Rojo JA &,
Marrero R Croisier C2 Ferndndez ML2, Carrillo F2, Martinén N 2,
Mufiiz JR®, De Juan P?

2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Resonancia Magnética.

Hospital Universitario de Canarias. La Laguna

Introduccion. La amnesia global transitoria (AGT) es un cuadro
slibito de pérdida de memoria anterégrada completa y retrégrada
variable, con lamemoriainmediata conservada, de horas de duracion
Yy recuperacion progresiva esponténea, tras € cual queda unalaguna
que abarcatodo € episodio y, aproximadamente, una hora preceden-
te. La prevalencia es de 10 casos/100.000 hab/afio, y la recurrencia,
infrecuente. De causa desconocida, se le atribuye un caracter funcio-
nal (ateraciones del circuito temporolimbico, actividad electroence-
falogréfica b, y anomalias en la latencia y onda P300...), aunque
también se ha sugerido la etiologia vascular (disminucion dd flujo,
vasoespasmo 0 isquemiaagudatemporalmesial izquierda o hipocam-
pica..). Se ha descrito asociada a diversas patologias (epilepsia,
toxicos, encefdlitis, arritmia cardiaca, angiografia, hemorragia sub-
aracnoidea...) y factores precipitantes.

Caso clinico. Vardn de 65 afios, con antecedentes de hipercolestero-
lemia, que sufre bruscamente, con estado de conciencia normal, un
episodio de pérdida de memoria para los hechos recientes, con
incapacidad pararecordar 1o que habiahecho las horas anteriores. No
hubo fiebre, toxicos, farmacos ni otra sintomatologia neuroldgica o
cardiaca, previa 0 acompafiante. En la exploracion sdlo destaca un
claro déficit de lamemoriade fijacion, sin otra focalidad neurol 6gica.
El paciente se recuperd progresivamente hastalanormalidad en las
12 h siguientes, aunque persistié una laguna amnésica completa de
dos atres horas y parcia del resto del tiempo. El hemograma, los
iones, la funcion rend y la funcién hepética eran normaes. ECG:
ritmo sinusal a 90/min. EEG: norma. TC craneal: norma. RM
cerebral: sin anomalias. Angiorresonancia magnéticadel poligono de
Willis y los troncos supraadrticos: pequefio aneurisma en la arteria
comunicante anterior (AcoA), con ausencia del segmento A, de la
arteria cerebral anterior (ACA) derecha y origen fetd de la arteria
cerebral posterior derecha desde la carétida interna.

Conclusion. La AGT es un trastorno agudo, breve y reversible de la
memoria episidica, idiopético lamayoria de las veces. Los aneurismas
delaACA y ACoA, por efecto del sangrado, lacirugiao € vasoespas-
mo, pueden lesionar la region cingular o septal (estriado limbico) y
producir un sindrome amnésico frontal, menos intenso y de menor
duracién quelaslesionestemporales. En nuestro caso, laamnesiasirvio
como sintoma de alarma para descubrir y tratar € aneurisma, evitando
asi una posible hemorragia. Evidentemente, no es lo més frecuente;
pero, puede suceder y es conveniente tenerlo en cuenta.

AIT VERTEBROBASILARES DE REPETICION

POR ESTENOSIS VERTEBRAL BILATERAL

Ponce E, Medina A, Herndndez E, Martin V, Pérez J
Hospital Universitario Nuestra Sefiora dela Candelaria. Sa. Cruzde Tenerife

Introduccion. Laestenosisvertebral bilateral es unacausainfrecuente
de isquemia vertebrobasilar. El estudio con ecografia Doppler conti-
nuay transcraneal es Util en la deteccion de este tipo de ateraciones
vasculares

Caso clinico. Se presenta e caso de un paciente que consulta por
episodios de amaurosis bilateral, en quien €l estudio neuroecogréfico
fue clave para llegar d diagnostico de estenosis vertebral bilateral,
confirmado posteriormente por estudios de neuroimagen.
Conclusién. Laneuroecografia ha demostrado una alta sensibilidad en
la deteccidn de estenosis tanto intracraneales como extracranesles.
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INFARTO CEREBRAL DE PRESENTACION PSEUDOTUMORAL

Croissier-Elias C?, Pérez-Labgjos J°, ZeaM?® Rojo JA #, Marrero R @,
Pueyo M 2 Fernandez ML, Carrillo F2 Martinon N2 Mufiiz JR®,
DeJuan P*#

2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Resonancia Magnética.

Hospital Universitario de Canarias. La Laguna

Introduccion. Losinfartos isquémicos cerebrales son eventos de f&cil
diagndstico cuando la clinica y la neuroimagen son tipicas; sin
embargo, en un pequefio porcentaje de casos, éstas pueden resultar
inespecificas y se plantea e diagndstico diferencia con otras patolo-
giascomo infecciones, neoplasias, vasculitis, etc. Entreun 5-10% delos
pacientes con clinicaictal presentan en realidad un proceso expansivo
(tumor o hematoma subdurdl) y, asimismo, los tumores cerebraes
primarios o metastéticos pueden tener una presentacion ictal.

Caso clinico. Varon de 57 afios, con antecedentes de diabetestipo 2 e
hipertension arterial, exfumador y alcoholismo activo (méas del00
g/dia). Presentaba un cuadro de 5 dias de evolucidn consistente en
cefaleatemporooccipita derechacon irradiacion frontal de caracter fijo
ein crescendo que alcanz6 su maxima intensidad dos dias mas tarde,
coincidiendo con la aparicion de dteraciones visuaes (escotomas
centelleantesy discromatopsia). Laexploracion neurol6gica solo reve-
16 la existencia de una hemianopsia homénima izquierda. Durante su
ingreso, presenta crisis comicides de inicio focad en @ miembro
superior derecho con generalizacidn secundaria, por lo que seingtaura
tratamiento con &cido valproico, y aucinaciones auditivas que critica
La anditica, d ECG y EEG se encontraban dentro de los limites
normaes. La TC craned mostraba una lesién hipodensa occipital
derecha, y la RM cerebral (a ingreso), una lesion corticosubcortical
occipital derecha con un pequefio sangrado petequiad en la sustancia
griscortica y edema en la sustancia blanca subcortical. La angiorreso-
nancia magnética del poligono de Willis era normal. La ecografia
Doppler de los troncos supraadrticos mostraba una estenosis no he-
modindmicamente significativa en bulbo carotideo derecho. La RM
cerebral de control (a las tres semanas) revelaba un aumento del
tamafio de la leson y del edema perilesional y un intenso redce
periférico tras la administracion de contraste, con zonas centrales no
captadorasy persistenciadel sangrado petequial. Enlabiopsiacerebral
aparecieron zonas de infarto (necrosis con licuefaccion rodeadas por
histiocitos espumosos con pigmento hemosiderinico) con signos
inflamatorios crénicos y gliosis reactiva en € parénquima adyacente.
Conclusién. Ante la existencia de datos sugestivos de etiol ogia tanto
tumora (lesién de caracteristicas atipicas con progresion clinica y
radiol6gica) como vascular (factores deriesgo, inicio brusco y distri-
bucién cuneiforme en € territorio de la ACP con afectecion de
sustancia gris y blanca), se decidi6 la redlizacion de una biopsia
cerebral. Estaorientd e diagndstico hacialaetiologiavascular, aunque
manteniendo una vigilancia activa tanto clinica como radioldgica

LEUCOENCEFALOPATIA SECUNDARIA
A INMUNOSUPRESORES Y CITOSTATICOS

Rojo-Aladro JA 2 Zea-SevillaM 2, Fernandez M@, Lépez JA °,
Mufiiz JR®, Marrero R? Croissier C? Pueyo M ? Pérez J?,
Carrillo F2, Martindn N 2 De Juan-Hernandez P @

2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Resonancia Magnética.

Hospital Universitario de Canarias. LaLaguna.

Introduccion. Laneurotoxicidad por inmunosupresoresy citostéticos
puede incluir cuadros de leucoencefalopatia, de presentacion clinica
variable y potencialmente reversibles tras la retirada del farmaco,
cuyafisiopatologiano hasido aclarada. Se harelacionado con edema
vasogénico o isquemia, hipertensién arterial, deterioro de lafuncion
renal y descenso de colesterol, albiminay magnesio.

Casos clinicos. Presentamos seis casos con |as siguientes patologias
y tratamientos: dos trasplantes renaes tratados con ciclosporina A
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(CsA) durante 6y 13 afios, respectivamente (casos 1y 2); unauveitis
bilateral de repeticion tratada con CsA durante 2,5 afios (caso 3); una
enfermedad de Crohntratadacon CsA durantedosmeses(caso4); una
leucemia linfoblastica aguda B tratada con metotrexato y ARA-C
intratecales y daunorrubicina, vincristina'y ciclosfosfamida endove-
nosos 10 dias antes (caso 5), y un linfomano Hodgkin tratado con un
primer ciclo de mega-CHOP 10 dias antes (caso 6). La presentacion
clinica fue variada: deterioro cognitivo, marcha inestable e inconti-
nencia urinaria (caso 1); obnubilacion, oftamoplgia y sindrome
cerebel 050 (caso 2); cefaleay monoparesia con hipoestesia (caso 3),
y crisisconvulsivas (casos 4, 5y 6). Laneuroimagen mostré lesiones
multifocales difusas y de predominio subcortical en todos los casos.
Se realizaron estudios de exclusion de otras etiologias (incluyendo
biopsia estereotaxica en € caso 1). En € contexto de la clinica se
objetivaron hiperproteinorraquia variable y ligera hipoalbuminemia
en todos los pacientes, asi como deterioro de la funcion rena leve-
moderada (casos 1, 2, 3y 6), hipomagnesemia (caso 4) y vaores
tensionales moderadamente elevados (casos 1, 2, 5y 6). En los
pacientes tratados con CsA, no se objetivo concentracion plasmética
elevada del inmunosupresor, ni clara hipocolesterolemia. La combi-
nacién de citostéticos y su via de administracion pudo potenciar la
toxicidad (casos5Yy 6), a igua que el uso concomitante de antivirales
(casos 3y 5). Tras la supresion del tratamiento, se consiguié una
mejoriaclinicay radiolégica en todos elos, con resolucion completa
enloscasos 4, 5y 6; muy significativaen 2y 3, y solamente parcia
en el caso 1, en probable relacion con retraso en € diagndstico.
Conclusiones. El momento de presentacion y sus desencadenantes, €
espectro clinico y neurorradiolégico, y la evolucion y prondstico del
cuadro, son variables en laleucoencefal opatia secundaria a citostéticos
e inmunosupresores. Dada su potencia reversibilidad, es importante
sospechar y descartar este cuadro en los pacientes de riesgo que
presenten una clinica neuroldgica. Un mayor conocimiento de la
fisiopatologiay delosfactores predisponentes podran ayudar apredecir
y prevenir la neurotoxicidad, asi como a optimizar su mango.

NEUROMIELITIS OPTICA EN EL CONTEXTO
DE UNA ENCEFALOMIELITIS DISEMINADA
Y SU RELACION CON EL INHIBIDOR

DE LA ACTIVACION DEL PLASMINOGENO

Zea-Sevilla M, Carrillo-Padilla F, Rojo-Aladro J, Marrero R,
Croissier C, Pueyo M, Pérez J, Martinén N, Fernandez ML,
De Juan P

Servicio de Neurologia. Hospital Universitario de Canarias. La Laguna

Introduccion. Laneuromielitis épticade Devic (NMO), esun sindro-
me poco frecuente caracterizado por la combinacién aguda o subagu-
da de neuritis Optica y mielitis transversa, y aunque es una entidad
propia, puede estar asociada a trastornos autoinmunes (Behget, LES,
sarcoidosis...), ser secundaria a procesos infecciosos (VHS, VVZ,
VEB, sifilis...), atrastornos endocrinos (hipotiroidismo), ser laforma
inicial de unaEM o estar inmersaen una ADEM. El mecanismoy la
sdlectiva localizacion de las lesiones inflamatorias desmidlinizantes es
desconocida, perolacavitacion, laslesionesnecréticas, lalesion axona
aguda, lainfiltracion perivascular de macréfagos, granulocitosy eos-
nofilosy laescasez de LT indican € importante papel de lainmunidad
humoral en la patogénesis de laNMO. Puesto que € sistema de las
metaloproteinasas (MMPs) se ha implicado en la patogenia de
procesos inflamatorios autoinmunes y su activacion esta modulada
por ladistinta expresion del inhibidor de la activacion del plasmind-
geno (PAI-1), estudiamos tanto los niveles plasméaticos como €
polimorfismo genético del PAI-1 en esta entidad.

Caso clinico. Vardn de 58 afios, sin AP deinterés que ingresa por un
cuadro de dolor ala movilizacion ocular, disminucién de la agudeza
visual (AV)y cefaleaperiorbitaria. A laexploracioninicial seobjetiva
una disminucion de la AV con edema de papila bilaterd y leve
debilidad en MM izg. Al mes se asocia ateracion de la sensibilidad

REV NEUROL 2003; 37 (6): 596-599



en los MMII, y se desarrolla posteriormente una paraparesia flacida
con alteracion esfinterianay nivel sensitivo; poco después, e paciente
presenté un cuadro meningeo. El hemograma, la serologia, e perfil
protrombdético y vasculitico (HLA B51y B27) y € estudio angiogré
fico cerebral carecian de dteraciones significativas. Anditica del
LCR: PBM, 16 ng/m y BOC positivas. RM cerebral: multiples
lesiones hemisféricas y periventriculares. RM medular: 2 lesiones
(C7-D4y D9-D12). PEV y PESS patol 6gicosen MM 1. Homocigoto
G4/G4 para PAI-1. Concentracion de PAI-1, 1 UA/mL.

Conclusiones. Una concentracion baja de PAI-1 en sangre se corre-
laciona con unaconcentracién altade MMP, y ésta, asu vez, con una
mayor agresividad de la enfermedad. Estudios recientes (técnica de
ELISA) sobre la concentracion de metaloproteinasas (MMP2 y
MMP9) en & LCR han revelado valores més baas en la NMO
(especidmente de MMP9) que en la EM-ADEM lo que podrian
explicar @ diferente mecanismo patogénico de ambas enfermedades.

SINDROME DE TURNER
COMPLICADO CON INFARTO CEREBRAL

Cruz-Chamber C, Herndandez MA, Mencias-Hurtado AB
Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Virgen dela Candelaria.
Sa. Cruzde Tenerife

Introduccion. El sindrome de Turner es una enfermedad cromosomi-
ca causada por unamonosomiacompletao parcia del cromosomaX.
Su incidencia aproximada es de 1 caso/2000-2500 nacidos vivos
fenotipicamente nifias.Clinicamente, se puede asociar a varios proce-
sos sistémicos y neurol égicos. Describimos € caso de una paciente
con sindrome de Turner que ha presentado un ictus isquémico.
Caso clinico. Paciente mujer de 28 afios, diestra, con sindrome de
Turner (cariotipo 46 XX g, isocromosoma), diagnosticado desdelos
14 afios, que acude a nuestro centro hospitalario por presentar un
cuadro agudo de debilidad en € hemicuerpo derecho y trastorno del
lengugje. Como antecedentes personales presenta: hipogonadismo
primario, panhipopituitarismo, tiroiditis autoinmune (hipotiroidis-
mo), osteoporosis secundaria, migrafia sin aura'y, como antecedente
a destacar, historia de terapia estrogénica cronica. En la exploracion
neurol dgica se observa disfasia de predominio motor, paresia facia
central derecha con hemianopsia homoénima derecha. En la funcion
motora: MSD 1/5, MID 1/5, hiperreflexia en extremidades derechas,
RCP en extensién derecho. Escala canadiense: ingreso, 5; dta, 8.
EscalaBarthel: ingreso, 35; dta, 90. Las pruebas complementarias al
ingreso informan:
—TAC cerebra: hipodensidad en la region temporoparieta izquierda
— Ecografia Doppler transcranea: onda posestendtica del segmento
M1 delaACM izquierda
— Angiotomografia computarizada cerebral: disminucion del calibre
dela ACM izquierda.
— Angiorresonancia magnética cerebral: estenosis de la ACM iz-
quierda previa a la trifurcacion.
— Ecocardiograma transtoréacico y transesofégico: normal.
— Estudio hematolégico: normal.

En la evolucion, la paciente mejoré clinicamente de forma signifi-
cativadel déficit neurol 6gico.Al cabo de un messerealizé un nuevo
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estudio mediante ecografia Doppler transcraneal y alostres meses,
una angiotomografia computarizada cerebral, que fueron normales.
Conclusiones. Debido ala ausencia de factores de riesgo cardiovas-
cular y alos hallazgos de las pruebas complementarias, € cuadro de
estenosis de ACM resuelto podria estar relacionado con un proceso
trombético més que con un proceso displasico intrinseco.

DETERMINACION DE LA ACTIVIDAD
DE LA TIOPURINA METILTRANSFERASA

EN PACIENTES AFECTADOS DE ESCLEROSIS MULTIPLE

De Andrés A, Herndandez MA, Cara-Terribas C,
Gonzélez-Platas M

Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Ntra. Sra. dela Candelaria.
Sa. Cruzde Tenerife

Introduccién. El uso de azatioprina ha demostrado que puede ser

eficaz en e tratamiento de la esclerosis mdltiple. El efecto del

tratamiento se debe evaluar a largo plazo, como minimo a un afio.

Existen determinados efectos secundarios que requieren una monito-

rizacion del tratamiento. La determinacion de la actividad de la
tiopurina metiltransferasa (TPMT) permite identificar pacientes sus-

ceptibles de sufrir mielosupresion o recibir dosis subdptimas por

presentar un actividad elevada. Los pacientes que presentan una
actividad inferior a5 U/mL no deben recibir tratamiento por el riesgo
importante de producir aplasamedular grave. El gjustedel tratamien-

to se realiza con @ volumen corpuscular medio (VCM) de los eri-

trocitosen funcién del incremento (en fL) del VCM sobre susniveles

basales.

Pacientes y métodos. Seleccionamos una muestra de pacientes con

eclerosis multiple y subsidarios de tratamiento con azatioprina a
quienesselessolicité ladeterminacion delaTPMT. El gjustededosis

se redizo de acuerdo a las siguientes concentraciones:

Concentraciones 5
deTPMT (U/mL)

51-137 138-180 18,0-260 26,1-40,0

Dosisdeazatio- Nodar 05 15 25 30

prina(mg/kg/dia)

A lostres meses, € incremento del VCM debe ser de 3-8 fL, y alos
seis meses, de 6-8 fL. Si se producen incrementos inferiores, es
preciso aumentar la dosis de azatioprina en 0,5 mg/kg/dia, y s se
producen incrementos superiores, reducirla en la misma cuantia. Se
ha observado que existe una correlacion (r = 0,74; p < 0,001) entreel
incremento del VCM vy la concentracion intraeritrocitariadel metabo-
lito activo 6-TGN.

Resultados. Incluimos 32 pacientes de esclerosis miltiple en forma
remitente recurrente y secundaria progresiva con una edad media de
37,75 afos. La actividad TMPT media fue de 19,54, con un valor
minimo de 7,2 y méximo de 27,5. El seguimiento del VCM permitié
regustar e tratamiento.

Conclusiones. La determinacion de la actividad TMPT permite
identificar pacientes en riesgo potencia de toxicidad hematoldgica
El seguimiento del VCM permite evitar tratamientos con dosis sub-
terapéuticas.
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