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SINDROME DE LA INGESTA NOCTURNA
(NOCTURNAL EATING SYNDROME)

Al Martin @ JAbella®, FJ Vadillo ®, M Grande 2 M Peleteiro 2,
M Noya”

2 Servicio de Neurofisiologia. ® Servicio de Neurologia. Hospital Clinico Univer-
sitario de Santiago de Compostela. Santiago de Compostela, Espafia.

Introduccion. El sindrome de laingesta nocturna se caracteriza por
despertares recurrentes asociados a necesidad de comer para poder
conciliar el suefio. Se presenta un paciente con dicho trastorno.
Caso clinico. Varén de 28 afios, que consulta por somnolenciadiur-
na. Refiere historia de depresion desde hace unos meses, con difi-
cultad para conciliar e suefio, ronquidos sin apneas 'y no recuerda
episodios de ingesta nocturna. Tiene un test de Epworth de 21. La
exploracion fisica fue normal.

Resultados. Los andlisis de sangre y las pruebas de neuroimagen
son normales. Se realiza estudio polisomnografico con video, que
demuestra varios despertares, seguidos de ingesta de alimentos
ricos en hidratos de carbono, sin relacién con hipoglucemias. La
eficienciaglobal del suefio se encontraba disminuida (60%) en rela-
cién con el incremento de los despertares.

Conclusiones. Este sindrome es una parasomnia, més frecuente en
nifios, que se diagnostica mediante polisomnografia. Se debe dife-
renciar de la anorexia nerviosa y de la bulimia. Se desconoce su
etiopatogenia y no existe tratamiento especifico. Se recomienda
terapia conductual y farmacos serotoninérgicos y dopaminérgicos.
El clonacepam y el topiramato pueden ser (tiles.

ESTADO EPILEPTICO:

HALLAZGOSEN LA NEUROIMAGEN

MD Dapena, | Rodriguez, Slglesias, JAbella, D Santos,

IM Prieto, B Ares, M Lema

Servicio de Neurologia. Hospital Clinico Universitario de Santiago de Compos-
tela. Santiago de Compostela, Espafia.

Introduccion. Durante el estado epiléptico la neuroimagen puede
mostrar hallazgos radiol 6gicos caracteristicos. Se han descrito ano-
malias que se correlacionan con la evolucion clinica del paciente,
con modificacién de las mismas e incluso desaparicion en los
meses posteriores.

Caso clinico. Var6n de 58 afios con antecedentes de estado epil épti-
co, hace 6 afios que presenta nuevo episodio. En ambas ocasiones
se precedio de vision borrosay parestesias en extremidad superior
izquierda, seguidas de cefalea hemicraneal derecha. Resuelto el
estado, en la exploracion neurolégica destacaba bradipsiquia y
hemiparesia izquierda. En el EEG se evidencié un trazado lento
difuso con intensa actividad paroxistica temporal derechay en la
RM se objetivaba alteraciones de la sefia corticales en hemisferio
derecho, que desaparecieron en la RM de control, hecho que coin-
cidié con la mejoria clinica y recuperacion de la hemiparesia
izquierda. La PET mostré anomalias en la misma localizacion que
las observadas en laRM.
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Conclusiones. Durante el estado epiléptico se pueden producir alte-
raciones en las pruebas de neuroimagen, que pueden conducir a
errores diagndsticos. Es importante reconocerlas para excluir otras
patologias.

ESTUDIO DE LA EPILEPSIA TEMPORAL
REFRACTARIA MEDIANTE ELECTRODOS
INTRACRANEALESDE FORAMEN OVAL

T Artigues® M Grande? AL Martin? S Mourente® M Peleteiro?,
A Prieto®, M Iglesias®, JVadillo ©

2 Servicio de Neurofisiologia Clinica. ® Servicio de Neurocirugia. Hospital Clinico
Universitario de Santiago. ¢ Neurélogo SNS. UGADE. Santiago de Compostela,
Espafia.

Introduccién. La monitorizacién prolongada con video-EEG per-
mite localizar el origen de las crisis epilépticas; en ocasiones, se
necesitara la utilizacién de electrodos intracraneales para la mejor
correlacion con los hallazgos encontrados.

Casos clinicos. Presentamos dos pacientes, de 40 y 50 afios, varo-
nes, con epilepsia temporal refractaria de larga evolucion, que pre-
sentan: uno, lesion estructural derechaenlaRM, y €l otro, hipome-
tabolismo izquierdo en 1aPET, y en los que el estudio de monitori-
zacion video-EEG no era determinante para correlacionar con 1os
hallazgos encontrados. En ambos casos, |os hallazgos encontrados
al registrar mediante electrodos intracraneales confirma la discor-
dancia entre lesion estructural y anomalia funcional, y se observan
las descargas del area mesial tempora derecha e izquierda, con
lesiones izquierday derecha, respectivamente.

Conclusién. Cualquier evidencia de alteracion en los estudios de
neuroimagen puede necesitar la implantacion de electrodos intra-
craneales para conocer €l origen delas crisis epilépticas.

TEST DE LATENCIASMULTIPLES: REGISTRO
AMBULATORIO FRENTE A HOSPITALARIO

SMourente? T Artigues? Al Martin® M Grande? M Peleteiro?,
FJVadillo®

2 Servicio de Neurofisiologia. ® Neurdlogo SNS. UGADE. Hospital Clinico
Universitario de Santiago de Compostela. Santiago de Compostela, Espafia.

Introduccion. El test de las latencias mdiltiples de suefio es €l méto-
do mas sensible y objetivo de medicién delasomnolenciadiurnay,
por tanto, de gran utilidad clinicaen el diagnéstico de |as hipersom-
nias. Se trata de un registro poligréfico (EEG, EOG, EMG), de 24
horas de duracion, con realizacién de cinco siestas de 20 minutos
de duracion estricta.

Pacientes y métodos. Comparamos registros, desde octubre de
2002, de pacientes que realizaron polisomnografia en este periodo,
con €l registro de suefio de test de latencias mdltiples realizado
posteriormente en aquellos que lo requirieron por sospecha de
hipersomnia.

Resultados. Se observan en los registros domiciliarios una disminu-
cién en las latencias de inicio de suefio, asi como en el nimero de
despertares. Ademas, destaca una mayor eficiencia global del sue-
fio en el estudio ambulatorio.

Conclusiones. Con € test de latencias mdiltiples ambulatorio conse-
guimos una mayor eficiencia en la pruebay un registro més objeti-
vo. Dichadiferencia se podria atribuir a posible efecto laboratorio
inherente ala monitorizacion hospitalaria.
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LA DIFICULTAD DIAGNOSTICA INICIAL DE LA ELA

Y SUAMPLIO DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

B Villamayor, M Arias, A Sesar, | Reguena

Seccion de Neurologia. Hospital de Conxo. Complexo Hospitalario Universitario
de Santiago de Compostela. Santiago de Compostela, Esparia.

Introduccion. La enfermedad degenerativa de las motoneuronas
puede tener un inicio muy variable (afectacion de distintas pobla-
ciones de motoneuronas superiores, inferiores o de ambas), que
obliga a realizar un diagnostico diferencial amplio, tal como ocu-
rrid en el caso que se presenta.

Caso clinico. Un varén (41 afios) consultd, en octubre de 2003, por
torpeza de miembros inferiores, iniciada cuatro meses antes y con
progresion paulating, hasta determinar importante dificultad para
caminar, sin alteracion sensitiva ni trastornos de esfinteres. Tenia
antecedentes de hepatitis y tuberculosis pulmonar, y carecia de his-
toria familiar de padecimiento neurolégico. En la exploracién se
demostr6 paraparesia espastica (3/6), clono de tobillo y signo de
Babinski bilateral. Dentro de los estudios realizados inicialmente,
destacamos: andlisis generales, con proteinograma, inmunoglobuli-
nas, plomo, hormonas tiroideas, B;,, félico, marcadores tumorales,
ECA, ANA, ANCA, anti-Ro, anti-La, anticuerpos anti-GM1, nor-
males o negativos; PEV y PEAT, normales; LCR con |leve aumento
de proteinas y bandas oligoclonales negativas; serologia de IGes,
Lyme, HTLV-1, VIH y hepatitis (B y C), negativas, EMG normal;
RM raguidea normal; la RM cerebral mostraba leve hipersefial del
haz corticoespinal posterior en secuencias T,; estudios genéticos
mitocondrial y de ataxia de Friedreich, negativos; acidos grasos de
cadenalarga en suero, normal; actividad leucocitaria de arilsulfata-
sa-A, normal; TAC toracoabdominal, normal. En enero de 2004, el
paciente se evalub nuevamente, y se observaron fasciculaciones y
leve debilidad distal de mano izquierda. Un nuevo estudio de EMG
demostré desnervacion en muscul os de cintura escapul ar, antebrazo
y muslos.

Conclusion. Este caso es un giemplo de enfermedad de neurona
motora esporadica, con inicio en forma de paraparesia espéstica
rapidamente progresiva (primera neurona), que obligé a descartar
un amplio abanico de enfermedades, con inclusién de enfermeda-
des genéticas. Sdlo la evolucion permitid llegar a un diagndstico
clinicamente definido.

UTILIDAD DE LA NEUROIMAGEN FUNCIONAL
(SPECT Y PET) EN EL DIAGNOSTICO DE LASDEMENCIAS

Slglesias, A Robles, A Sanchez-Salmon, J Barandela, JAbella
Servicio de Neurologia. Hospital Clinico Universitario de Santiago. Santiago
de Compostela, Espafia.

Introduccion. Cuando el andlisisy la neuroimagen estructural (RM
0 TAC) no permiten establecer |a causa probable de una demencia,
y entre las sospechas etiol égicas figuran entidades cuya evolucion
puede cambiar mediante un tratamiento especifico, o cuando se
precisa confirmar la ‘organicidad’ por motivos legales, seindicala
realizacion de PET o SPECT. Estas podrian detectar alteraciones
antes de que aparezcan atrofia u otraslesionesen RM o TC.

Casos clinicos. Presentamos |os primeros seis casos de demencia
en los que se utilizaron la PET o SPECT del hospital clinico de
Santiago. El andlisisy laRM (5) o TC (1) no permitian establecer
la causa probable. En dos casos predominaron los trastornos de
conductay no se podiaexcluir rentismo, y los pacientes reclamaron
informe paraincapacidad; en ambos se hallaron signos de enferme-
dad degenerativa. En una paciente con afasia progresiva desde 1os
42 afios y EEG anormal, se detectdé una degeneracion cortical
extensa. En un enfermo con sintomas parietales y extrapiramidales
asimétricos, con puntos isquémicos subcorticales en una RM sin
atrofia, la SPECT revel €l patrén de una degeneracion corticoba-
sal. Una mujer que sufrid un traumatismo craneal con coma des-
arroll6 un deterioro progresivo; la PET hace pensar en una enfer-
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medad de Alzheimer, posiblemente precipitada por el traumatismo.
Otra paciente presentd un cuadro clinico de evolucién torpida, y
mostro deficienciade B, y folato, e hipotiroidismo; tras unamejo-
riatransitoria a corregir estos defectos, siguioé un lento empeora-
miento; laPET demuestrala presencia de hipometabolismo cortical
propio de una enfermedad de Alzheimer en evolucion.

ENFERMEDAD DE PARKINSON E HIDROCEFALIA
SECUNDARIA A QUISTE CEREBELOSO. PAPEL DEL SPECT
A Sesar? M Arias? | Requena? C Lema®

2 Seccién de Neurol ogia. Hospital de Conxo. CHUS. P Sanatorio Modelo.

A Corufia, Espafia.

Introduccién. La hidrocefalia puede causar un sindrome parkinso-
niano, si bien suele acompariarse de trastornos cognitivos e inconti-
nencia. Presentamos el caso de un paciente con hidrocefaliay par-
kinsonismo. La SPECT contribuy6 a correcto diagnostico.

Caso clinico. Un paciente de 52 afios consult6 por dolor en el hom-
bro izquierdo, dificultad para manejar objetos con la mano izquier-
da y para movilizar la extremidad inferior izquierda a caminar.
Habia padecido meningitis en lainfanciay tomaba 50 mg de sulpi-
ride, desde hacia varios afios, por ansiedad. Con laretirada del sul-
piride y laintroduccién de medicacién dopaminérgica, mejord. Se
realizd una RM encefdlica, que mostré un gran quiste cerebel oso
derecho con hidrocefalia obstructiva. Para valorar la actividad
dopaminérgica de la via nigroestriada se realizé6 un SPECT con
bCIT, que mostré disminucion del transportador de la dopamina de
predominio derecho.

Conclusién. Aunque lahidrocefalia puede causar parkinsonismo, la
clinicade este paciente eratipica de enfermedad de Parkinson, pese
alatomade sulpiride. Por estarazén, setraté con dopaminérgicos,
con muy buena respuesta. La SPECT contribuyé a confirmar el
diagnostico. Esta nueva técnica constituye un valioso instrumento
para el diagnéstico de laenfermedad de Parkinson, aunque la clini-
caestodavialaprincipa herramienta.

BENEFICIO DE LA ESTIMULACION SUBTALAMICA
EN PACIENTES CON ENFERMEDAD DE PARKINSON

A Castro? Slglesias® JL Relova®, B Ares? M Gelabert ©,

A Pravos®, MA Rodriguez9, R Rumbo®, M Noya?

Unidad de Trastornos del Movimiento y Cirugia del Parkinson. 2 Servicio de
Neurologfa. ® Servicio de Neurofisiologia. © Servicio de Neurocirugia. ¢ Servicio
de Psiquiatria y Psicologia Clinicas. Hospital Clinico Universitario de Santiago
de Compostela. Santiago de Compostela, Esparia.

Introduccion. La hiperactividad del nicleo subtaldmico se implica
mucho en €l origen de la clinica parkinsoniana. La estimulacién
subtaldmica es una técnica de estimulacion cerebral profunda de
altafrecuencia, realizada en nuestro hospital desde marzo de 2000.
Objetivo. Nos proponemos analizar el beneficio aportado a pacien-
te con enfermedad de Parkinson avanzada.

Pacientes y métodos. Se han estudiado los 12 primeros, de los 50
pacientes intervenidos en nuestro hospital, y se ha realizado esti-
mulacién cerebral profunda subtalamica bilateral. Los candidatos a
la cirugia se seleccionaron sobre la base de unos criterios de inclu-
sion-exclusion aprobados internacionalmente y tutelados por €l
Ministerio de Sanidad. Se han analizado variables epidemiol 6gicas,
clinicas y funcionales, las complicaciones y el tratamiento farma-
colégico. Todas las variables se han analizado en periodo off y on,
antes de lacirugia, y alos 6 y 12 meses de laintervencion.
Resultados. La edad media de los pacientes fue de 53,35+10,75, y
el 50% eran hombres. Se ha encontrado una mejoria significativa
en las siguientes variables: puntuacion mediaen la UPDRS, habla,
trastorno postural y de la marcha, temblor, rigidez y bradicinesia,
indice de Barthel, estadio de Hoehn 'y Yahr, y complicaciones (dis-
cinesias en fase on y freezing en fase off). También se ha observado
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una reduccion significativa de la dosis media diaria de levodopa
consumida, asi como menor consumo de distintos farmacos anti-
parkinsonianos.

Conclusién. La estimulacién subtaldmica en pacientes con enfer-
medad de Parkinson avanzada produce una importante mejoria en
las manifestaciones clinicas y capacidad funcional, disminucién de
las complicaciones (fluctuaciones y discinesias) y unareduccién en
las necesidades farmacol égicas. Debe considerarse el subtdlamo, la
diana estereotactica de eleccion en el tratamiento quirdrgico.

Segunda mesa
22 de mayo

INFARTO CEREBRAL PERINATAL

G Sudrez? JNaveiro®, M Martin® MA Rodriguez?®

2 Servicio de Pediatria. ® Unidad de Neurologia. FP Hospital da Barbanza.
Riveira, Espafia.

La etiopatogenia del infarto cerebral en el feto y en el neonato es
todavia unaincognita. EI momento de instauracién, laimplicacion
de factores maternos, fetales y placentarios, y la existencia de una
probable predisposicién genética permanecen en discusion. Algu-
nos nifios que van a presentar hemiplejia pueden tener un periodo
libre de sintomas en €l transcurso del primer afio de vida. Presenta-
MOS nuestros casos clinicos y revisamos el papel que desempefiala
deteccion precoz de signos sutiles de afectacion neurol égicaen lac-
tantes y las pruebas de neuroimagen a la hora de diagnosticar este
cuadro clinico.

PROPTOSISMONOCULAR POSICIONAL DE INSTAURACION
SUBAGUDA

E Cebrian®, JR Rodriguez-Alvarez? A Noya®, P Suérez-Gil 2,
MC Amigo?

2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Radiologia. Complexo Hospitalario

de Pontevedra. Pontevedra. © Universidad de Vigo. Vigo, Espafia.

Caso clinico. Mujer de 74 afios, remitida a consulta por un cuadro
de siete meses de evolucion de proptosis de ojo izquierdo, que apa-
rece a adoptar posicion declive de la cabeza y desaparece a recu-
perar la posicion vertical. Ha aumentado en intensidad. No se
acompafia de dolor ni de alteraciones visuales. No se aprecian datos
de focalidad neuroldgica, ni quemosis/inyeccion conjuntival. Se
ausculta soplo carotideo derecho. En sus antecedentes no refiere
traumatismo craneal ni otra patologia reciente de interés. Aqueja
cefalea occipital de caracteristicas tensionales. La TC cerebral,
segUin técnica habitual, no revelaba patologiaintracraneal o intraor-
bitariadeinterés. Al realizar cortes coronales con la cabeza en posi-
cioén declive, emerge una masa de 3 cm intraorbitariay retroocular,
gue se vacia a cambiar de posicion. La RM confirma la existencia
de una malformacién venosa infraorbitaria.

Conclusion. Resefiamos este caso por lo inusua de la clinicay lo
infrecuente de su etiologia. Se discuten lasimplicaciones terapéuticas.

VALOR DE LA TOMOGRAFIA DE EMISION DE POSITRONES
(PET) PARA LA DETECCION DE CANCER PRIMARIO EN
PACIENTESCON METASTASISCEREBRALES

M Alonso-Alonso? J Sanchez-Herrero? A Rodriguez-Regal 2,

B Gonzélez-Girddez? M Léazaro-Quintela®, J Gdmez-Alonso?

2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Oncologia Médica. Complexo Hospitalario
Universitario Xeral-Cies. Vigo, Espafia.

Introduccion. En un 16-35% de los pacientes con metastasis cere-
brales no es posible encontrar €l cancer primario apesar de realizar
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una bateria amplia de pruebas complementarias. Existen evidencias
de que la PET corporal con 18F-fluorodesoxiglucosa (18FDG-
PET) puede ser de utilidad en esta blsgqueda, como demostro el
siguiente caso.

Caso clinico. Mujer de 76 afios con alteraciones conductuales, dis-
fasiay trastorno de la marcha de presentaci6n subaguda. En la neu-
roimagen se detectaron varias lesiones heterogéneas, que captaban
contraste, localizadas en zonas profundas del hemisferio cerebral
izquierdo. Los exhaustivos estudios de sangre y liquido cefaorra-
quideo, al igual que laTAC toracoabdominopélvica, lamamografia
y dos endoscopias digestivas, no detectaron datos sugestivos de
neoplasia primaria. Una posterior biopsia cerebral seinformé como
tejido cerebral normal. A lostres meses de ingreso, tras varias com-
plicaciones hospitalarias, se decidio realizar una 18FDG-PET cor-
poral, y se observaron lesiones hipermetabolicas pulmonaresy ése-
as. Una biopsia dirigida confirmé la existencia de un carcinoma de
pulmén indiferenciado de células grandes.

Conclusién. La 18FDG-PET corpora es una valiosa herramienta
en la busqueda de tumores primarios en casos de metéstasis cere-
brales de origen desconocido. Su empleo precoz puede evitar
exploracionesinvasivas o indtilesy facilitar un abordaje terapéutico
correcto y sin demora.

XANTOMATOSIS CEREBROTENDINOSA SIN XANTOMAS
Y CON RM ENCEFALOMEDULAR NORMAL

M Arias? C Quinteiro®, | Requena? A Sesar?, SArias-Rivas?,

| Pereiro®

2 Seccién de Neurologia. ® Servicio de Radiodiagnéstico. Hospital de Conxo.

¢ Fundacion Gallega de Medicina Genémica. Complexo Hospitalario Univer-
sitario de Santiago de Compostela. Santiago de Compostela, Espafia.

Introduccion. La xantomatosis cerebrotendinosa es una enferme-
dad, de herencia autosdmica recesiva, producida por mutaciones en
el gen YP27A1 (cromosoma 2g33), que produce déficit del enzima
27-esterol-hidroxilasa. Sus manifestaciones clinicas varian y, ante
la ausencia de xantomas tendinosos y la hormalidad de la neuroi-
magen, €l diagnostico puede resultar dificil, tal como ocurrié en la
familia que se presenta.

Casos clinicos. Dos hermanas, de 24 y 30 afios, operadas de catara-
tas subcapsulares en la infancia, consultaron por trastorno de la
marcha, deinicio en la segunda década. La de mayor edad presen-
taba diarreas y tuvo crisis comiciales en la infancia; ambas tenian
trastornos psiquiétricos, con rasgos obsesivos y depresivos. La
exploracion mostré en las dos: talla corta, pie cavo, paraparesia
espéstica, ataxia de linea media y marcha de talones dificultosa.
Losestudiosde TCy de RM cerebral, espina y de tendones aquile-
0s, resultaron normales. L os potenciales evocados motoresy soma-
tosensoriales estaban alterados. El colestanol sérico estaba muy
elevado. Se descubrieron dos mutaciones en el gen CYP271A
(Q197X y R362C) en ambas hermanas. Se inici6 tratamiento con
acido quenodesoxicolico.

Conclusiones. En todo paciente con cataratas congénitas, debe des-
cartarse la xantomatosis cerebrotendinosa, mediante determinacion
de colestanol y estudio genético. Esto permitiraun tratamiento pre-
coz con acido quenodesoxicolico.

CADASIL: DESCRIPCION DE LOSDOS PRIMEROS CASOS
GALLEGOS CON CONFIRMACION GENETICA

|. Requena? M. Arias® F. Barros®, A. Sesar 2, S. Arias-Rivas?

. Pereiro®

2 Seccién de Neurologia. Hospital de Conxo. ® Fundacion Gallega de Medicina
Gendmica. ¢ Servicio de Radiodiagndstico. Hospital de Conxo. CHUS. Santiago
de Compostela, Espafia.

Introduccion. El acronimo CADASIL designa a una arteriopatia
cerebral subcortical, de herencia autosdémica dominante, con infar-

991



XVIII REUNION DE LA SOCIEDADE GALEGA DE NEUROLOXIA

tos y leucoaraiosis; se produce por alteraciones en e gen nocht3,
codificador de una proteina transmembrana, que forma parte de un
sistema de sefiales que controlan el crecimiento celular. Se presen-
tan los dos primeros casos gallegos con diagndstico genético, que
comparten la misma mutacion.

Casos clinicos. Caso 1: mujer (60 afios), que ingresa en diciembre
de 2001 por pérdida de fuerza en pierna derecha. Antecedentes
personales. neumonia con derrame pleural en 1995; hemiparesia
izquierda en 1999. Antecedentes familiares: madre fallecida de
meningitis alos 53 afios; padre fallecido de|AM alos 74 afios. Del
primer ingreso en otro centro tenia realizados estudios de TC
(hipodensidad difusa de sustancia blanca) y RM cerebrales (hiper-
seflalesen T, y FLAIR, difusasy confluentes, que afectaban a sus-
tanciablanca, nlcleos grisesy tronco cerebral) y angiografia cere-
bral (normal), ademas de LCR (proteinas de 53 mg/dL y bandas
oligoclonales negativas). La exploracion demostré: funciones
superiores normales; lenguaje normal; hemiparesiaizquierda (3/5)
y paresia de pierna derecha (4/5); hiperreflexia en miembros infe-
riores, Babinski bilateral. Los estudios de TAC y RM resultaron
superponibles a los previos, sin alteraciones en la RM-difusion.
L os potenciales evocados visuales demostraron aumento de laten-
cias. Caso 2: vardn (46 afos), que ingresa para estudio de episo-
dios de cefaleay adormecimiento de hemicara'y brazo derechos.
Antecedentes: hipercolesterolemia e intervencion de varices. Su
madre murié de IAM. Exploracién neurolégica normal. TAC:
hipodensidades cerebrales periventriculares. RM: &reas de hiper-
sefial en tronco, sustancia blancay tdlamosen T, y FLAIR. Eco-
cardiograma, ECG-Holter y eco-Doppler carotideo, normales. El
estudio genético demostrd en ambos pacientes (habian nacido en
€l mismo pueblo y compartian un apellido) una mutacion C499T
en el exon 4 del gen nocht3, traducida en un cambio ARG141CY S
en la proteina.

Conclusiones. Cuadros de ictus isquémicos repetidos o migrafias
con déficit neurol 6gi cos transitorios pueden ser las Ginicas manifes-
taciones del CADASIL, y faltan los trastornos emocionales y la
demencia. Se debe sospechar ante los hallazgos de la RM vy la
ausencia de los factores de riesgo vascular clasicos. El estudio
genético, si resulta positivo, confirma el diagndstico; la biopsia
cutanea tiene una sensibilidad inferior a 50%; la todavia escasa
disposicién de los anticuerpos monoclonal es anti-nocht3 condicio-
na que lainmunohistoquimica sea poco accesible.

HETEROTOPIA PERIVENTRICULAR NODULAR

DIFUSA Y SINDROME DE EHLERS-DANLOS:

ASOCIACION CON MUTACION NOVEDOSA DEL GEN FLN1
M Seijo-Martinez, M Castro, P Gémez-Garre, E Gutiérrez-Delicado,
IM Serratosa

Servicio de Neurologia. Complexo Hospitalario de Pontevedra.

Servicio de Neurologia. Fundacion Jiménez-Diaz. Madrid, Espafia.

Introduccion. Hemos comunicado previamente la asociacion fami-
liar de heterotopia periventricular nodular bilateral con el sindrome
Ehlers-Danlos hipermdvil (l11)-like. Tras el estudio genético,
hemos encontrado una nueva mutacion en gen de la FLN1 que
segrega en combinacion con ambos sindromes.

Pacientes y métodos. Mediante historia clinicay exploracion fisi-
ca se realizo el diagndstico del sindrome de Ehlers-Danlos. El
estudio mediante neuroimagen con TAC y RM cerebral confirmo
el diagnostico de heterotopia periventricular nodular difusa. El
estudio genético del gen FLN1 localizado en el cromosoma X 28
se realizd mediante secuenciacion directa y andlisis de polimor-
fismos RLFP.

Resultados. El &rbol genealdgico indica una herencialigada al cro-
mosoma X, y todas las afectadas eran mujeres. Una paciente tuvo
un aborto varén, y un hijo fallecié a las pocas horas de vida con
malformaciones graves. La presentacion clinica fue de epilepsiaen
dos pacientes, y hemorragia subaracnoidea en otra. Una paciente
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carecia de sintomas neurologicos especificos. El andlisis de gen
FLN1 result6 en la identificacion de una nueva mutacion, un cam-
bio C > T (Alal28Val) en € exdn 3, que segrega en combinacién
con ambos sindromes.

Conclusién. Identificamos una novedosa mutacion del gen FLN1
en unafamilia con heterotopia periventricular nodular difusay sin-
drome Ehlers-Danlos hipermovil (111)-like. La filamina, ademas de
una funcion sobre la migracion neuronal, parece desempefiar un
papel en el desarrollo mesodérmico y del tejido conectivo.

EVOLUCION DE LA DEMANDA DE PRUEBAS
NEUROGENETICASA LA FUNDACION GALEGA
DE MEDICINA XENOMICA

MJ Sobrido, B Quintans, F Barros, F Dominguez, A Carracedo
Fundacién Galega de Medicina Xenémica. Santiago de Compostela, Espafia.

Introduccién. Desde su inauguracion en 1997, la Unidad de Medi-
cina Molecular —actuamente Fundacion Galega de Medicina
Xendmica (FGMX)— ha atendido solicitudes de pruebas genéticas
procedentes de 76 centros publicos y privados, fundamentalmente
de Gdlicia

Objetivo. Andlizar la evolucién de la demanda de tests genéticos
por parte de la comunidad neurolégica, con el fin de dar unamejor
respuesta a las necesidades asistenciales.

Pacientes y métodos. Revisién retrospectiva de la base de datos
delaFGMX. Se recogieron los tests solicitados por afio y centro
solicitante.

Resultados. En la actualidad se realizan en la FGM X més de 100
pruebas genéticas distintas, de las que 18 corresponden a entida-
des neuroldgicas que se analizan de forma estandarizada en el
laboratorio, 12 sindromes neuropediatricos y tres tests hematol 6-
gicos con relevancia en patologia vascular cerebral. Entre las soli-
citudes hay cinco pruebas neuroldgicas que no se realizan en
nuestro laboratorio y se han remitido a laboratorios externos.
Ademés, se harecibido solicitud de estudio genético para otras 20
enfermedades neurol égicas que en el momento actual no se anali-
zan de rutina o cuyo andlisis esta en proceso de estandarizacion
enlaFGMX.

Resultados. De 12.734 solicitudes recibidas hasta marzo de 2004,
1.115 (8,76%) corresponden a pruebas neuroldgicas o neuropedi&
tricas, porcentaje que vadel 0,88% en 1997 a 11% en el primer tri-
mestre de 2004, y se mantiene, en general, alrededor del 8%. Las
pruebas mas solicitadas fueron: enfermedad de Huntington (164
casos), neuropatias hereditarias (144), ataxias espinocerebelosas
(73), enfermedades mitocondriaes (57) y ataxia de Friedreich (56).
Ladistribucién delas solicitudes por centros fue: Complexo Hospi-
talario de Pontevedra 168 (15,1%), Hospital de Conxo 157
(14,1%), Hospital Xeral-Cies 73 (6,5%), Hospital do Meixoeiro 46
(4,1%), Hospital Xera-Calde 39 (3,5%), Complexo Hospitaario
Cristal-Pifior 35 (3,1%), Hospital Juan Canalejo 24 (2,2%), Arqui-
tecto Marcide 21 (1,9%), Hospital de Burela 20 (1,8%), Hospital
Clinico de Santiago 19 (1,7%), Hospital Naval de Ferrol tres
(0,3%), POVISA tres (0,3%), Hospital comarcal do Barbanza uno
(0,1%6). Se remitieron desde otros servicios distintos de Neurologia
293 casos (26,3%), desde otro laboratorio 63 (5,7%), desde servi-
cios de Neurologia de fuera de Galicia 15 (1,3%) y desde centros
privados 135 (12,1%). Para seis de las 20 entidades cuyo diagndsti-
co molecular no se encuentra estandarizado en el laboratorio,
hemos recibido cinco o més solicitudes y su implementacién cons-
tituye un objetivo prioritario.

Conclusiones. 1. La demanda de pruebas genéticas en Neurologia
se ha mantenido estable en los Ultimos afios. 2. En Galicia existe
una gran variabilidad de la demanda de tests genéticos en funcién
del centro. 3. El volumen y heterogeneidad de solicitudes de estu-
dios genéticos hace necesario planificar de manera raciona la
incorporacion de nuevas pruebas y su aplicacion en la préctica
asistencial.
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RM CEREBRAL EN UN CASO DE HIPOPARATIROIDISMO
POSQUIRURGICO

C Pérez-Sousa? V Trasancos®, H Alvarez®, FJ Lépez-Gonzélez?,
R DelaFuente?, M Macias? JM Aldrey & JL Diaz-Valifio®

2 Neurologia. ® Medicina Interna. Complejo Hospitalario Arquitecto Marcide-
Novoa Santos. Ferrol. ¢ Seccion de Neurorradiologia. Complejo Hospitalario
Juan Canalejo. A Corufia, Espafia.

Caso clinico. Mujer de 67 afios que consulta por alteracion del com-
portamiento. A los 19 afios se operd de bocio con tiroidectomia par-
cial. Desde hacia 20 afios estaba diagnosticada y tratada de una psi-
cosis paranoide. Tres afios antes de consultarnos habia comenzado
con crisisde tetania, por 1o que se detectd hipocalcemiay recibiatra-
tamiento desde entonces con calcio y vitamina D, con mejoria de la
clinicapsiquiétrica. Semanas antes de la consulta presenta un cuadro
confusional agudo reversible y lafamilia nos refiere deterioro en sus
funciones cognitivas en los Ultimos meses. El MEC de Lobo era de
25/35, con fallos de orientacion y memoria reciente. Se disponia de
un TAC cerebral que mostraba extensay difusa calcificacion vermia-
nocerebelosa, en nlcleos grises de la base, pulvinares del tdlamo y
sustancia blanca hemisférica (subcortical, perivenular y periventricu-
lar). De formainesperada, estaimagen se manifiestaen laRM cere-
bral como una leucoencefalopatia (hiperintensa en T,) con cambios
quisticoespongiformesy una afectacion de la sustanciagris profunda
que aparenta gliosis y depésito de hierro (hipointensaen T,).
Conclusién. Esta discordancia TAC/RM se explica por la sefial que
las sales célcicas muestran en funcion de su edad y concentracion.

PARKINSONISM O SECUNDARIO A ENFERMEDAD DE FAHR
A Pato-Pato 2, | Cimas-Hernando 2 JR Lorenzo-Gonzélez 2,
M Velasco P
Saccion de Neurologia . ® Seccién de Radiodiagndstico. Hospital Povisa de Vigo.
Vigo, Esparia.

Caso clinico. Paciente de 61 afios, que refiere lentitud de movi-
mientos y sensacion de agarrotamiento de 2 afios de evolucion y
curso lentamente progresivo. En la exploracion fisica destaca hipo-
mimia, bradicinesia generalizada de predominio en hemicuerpo
derecho, rigidez en rueda dentada bilateral con signo de Froment, y
marcha a pequefios pasos arrastrando |0s pies. Pruebas complemen-
tarias: las pruebas béasicas de laboratorio, con inclusién de calcio y
fésforo, y sedimento de orina, fueron normales, asi como las deter-
minaciones de hormonas tiroideas, paratohormona, cobre, cerulo-
plasmina, vitamina B,,, folatos y la serologialuética. LaTC crane-
al mostré extensas calcificaciones en ganglios basales bilaterales,
centros semiovales y nlcleos dentados.

Conclusion. La enfermedad de Fahr consiste en calcificaciones
simétricas, localizadas principalmente en los ganglios basales y €
cerebelo, asociadas a trastornos neurolégicos variados, y los més
frecuentes son los trastornos del movimiento de tipo extrapiramidal.

SINDROME DE LA SUSTANCIA BLANCA EVANESCENTE.
A PROPOSITO DE UN CASO

JR Lorenzo-Gonzdlez? | Cimas? A Pato?® M Velasco®, M Hortas?
2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Radiologia. POVISA. Vigo, Espafia.

Caso clinico. Paciente de 26 afios, que acudi6 por primeravez anues-
tro centro en €l afio 1997 por cefalea. Serealizd estudio de neuroima-
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gen, que revel 6 una alteracion global de la sustancia blanca cerebral.
La paciente, desde esa fecha, presentaba episodios de cefalea o crisis
convulsivas coincidiendo con disgustos o procesos infecciosos bana-
les. En noviembre de 2002, ingreso por estado epiléptico parcia. En
la actualidad estd encamada y tetrapléjica. Cada vez que presenta un
episodio infeccioso o febril intercurrente presenta crisis comiciales.
Conclusién. Después de multiples estudios y de descartar enferme-
dades de la sustancia blanca, concluimos que nos encontramos ante
esta enfermedad de reciente descripcion (Van der Napp, 1997).

MIELINOLISISCENTRAL PONTINA TRASQUIMIOTERAPIA
CON CISPLATINO

| Cimas? A Pato? JR Lorenzo? C Romero®, C Almansa®
2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Oncologia. POVISA. Vigo, Espafia.

Caso clinico. Presentamos el caso de un paciente de 74 afios que, tras
someterse a seis ciclos de quimioterapia con cisplatino, para trate-
miento de un carcinoma géstrico, presenta alteracion de la natremia,
agitacion y estupor. En laRM cerebral se objetiva unaimagen tipica
demidindlisis central pontina. Esta se produce por alteraciones elec-
troliticas en relacion con hiponatremiay su rapida correccion.
Conclusion. La intensa hidratacion que requieren los pacientes en
tratamiento con cisplatino puede favorecer la aparicion de este cua-
dro, sin obviar una toxicidad directa sobre la sustancia blanca que
puede provocar la quimioterapia con este farmaco.

ESTADO EPILEPTICO:
ESTUDIO DESCRIPTIVO EN UNA SERIE DE 52 PACIENTES

| Rodriguez, Slglesias, M Blanco, JAbella, D Santos, B Ares,
MD Dapena, M Lema, M Noya

Servicio de Neurologia. Hospital Clinico Universitario de Santiago de Compos-
tela. Santiago de Compostela, Espafia.

Objetivo. El estado epiléptico (EE) es una urgencia neurol 6gica que
requiere diagndstico y tratamiento precoz. Nuestro objetivo es ana-
lizar larepercusion clinica de esta entidad en nuestro medio.
Pacientes y métodos. Se han estudiado los pacientes ingresados
consecutivamente en nuestro servicio por EE desde enero de 2001 a
marzo de 2004. Se han analizado retrospectivamente variables epi-
demiolégicas, clinicas y registrado las complicaciones, recurren-
ciasy situacion funcional.

Resultados. Seincluyeron 54 pacientes con una edad media de 65,2
+ 19,2 afios (53,7% hombres). Representaron el 2,5% de los ingre-
SOS en nuestro servicio. El 44% tenian antecedentes de epilepsiay
el 60% lesion cerebral organica, y lamas prevalente fue laenferme-
dad cerebrovascular (31,5%). La duracion media del EE fue de
114,81 + 229,6 horas y €l tipo més frecuente el no convulsivo. El
38,9% se trataron con valproato o fenitoina asociados a una benzo-
diacepina y un 24,1% precisaron varios farmacos antiepilépticos.
El 29,6% de | os pacientes presentaron al alta secuelas neurol égicas
y €l EE recurrié en €l 11,1%. Durante el seguimiento fallecieron 21
pacientes (38,8%), 12 (22,2%) de ellos durante €l ingreso.
Conclusiones. El EE es una entidad con alta morbimortalidad en
nuestro medio, heterogénea en su etiologiay su expresividad clini-
ca, con unatasa baja de recurrencias.

EPILEPSIA COMO MANIFESTACION INICIAL

DE UN SINDROME DE SNEDDON

B Girdldez® AR Regal & M Alonso?, D Mufioz? B Sopefia®,

A Zulaica®, J Gémez-Alonso 2

2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Medicina Interna. © Servicio de Derma-
tologia. Hospital Xeral-Cies. Vigo, Espafia.

Introduccion. El sindrome de Sneddon se manifiesta en el 90% de
los casos por ateraciones cutaneas 'y en el restante 10% por acci-
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dentes cerebrovasculares. El 19% de |os casos presenta, en el curso
de la enfermedad, crisis epilépticas; sin embargo, éstas no se des-
criben en la literatura como sintoma inicial de sindrome de Sned-
don, tal como ocurrié en nuestro caso.

Caso clinico. Paciente de 55 afios de edad que, alos 42 afios, debu-
t6 con episodios breves de sensacién de olor desagradable, que
remitieron con carbamacepina. Tres meses més tarde sufrié un epi-
sodio de hemiparesia izquierda transitoria y dos afios después,
varios episodios de vértigo de caracteristicas centrales. A los 52
afios presentd lesiones cuténeas eritematosas y violacesas fijas en
tronco y miembros superiores, junto con fendmeno de Raynaud.
Estudio inmunolégico (incluidos ACA y anti-beta2GPI): negativo.
Biopsia cutéanea: compatible con livedo reticular (dermis papilar
con luces amplias, vasos con proliferacién subendotelia y rodea
dos de algunos linfocitos, sin trombos de fibrina ni dafio vasculiti-
co). EEG: puntas y ondas agudas temporales izquierdas. RM: atro-
fiacerebral, areas deleucoaraiosis periventricular y pequefiosinfar-
tos lacunares en tdlamo y protuberancia.

Conclusiones. El presente caso cumple los criterios diagndsticos de
sindrome de Sneddon y demuestra que una epilepsia —presumible-
mente secundaria a isquemia cerebral silente- puede ser su forma
de presentacion.

ESTADO EPILEPTICO POSPARTO SECUNDARIO
A SANGRADO DE UN CAVERNOMA CEREBRAL

AR Regal, M Alonso, B Girdldez, D Mufioz, J Gémez-Alonso
Servicio de Neurologia. Hospital Xeral-Cies. Vigo, Espafia.

Introduccion. Aunque se ha visto que las hormonas sexuales feme-
ninas pueden influir en la actividad de los angiomas in vitro, no se
ha demostrado unamayor tendencia al sangrado durante el embara-
zo. Por otra parte, |0os angiomas cavernosos se presentan con hemo-
rragia cerebral entre un 16 y un 65%, y con crisis epilépticas entre
un 20 y un 79%, seglin las distintas series. Sin embargo, no aparece
descrito en laliteratura el debut como estado epiléptico, tal como
ocurrié en nuestro caso.

Caso clinico. Mujer de 37 afios de edad, con antecedentes familia-
res de cavernomatosis cerebral y cuatro hijos nacidos de partos
vaginales. En el noveno mes de embarazo comienzacon movimien-
tos involuntarios de hemicuerpo derecho, por o que ingresa en el
hospital y se decide realizacion de cesérea. Horas después entra en
estado epiléptico parcial, que remite con fenitoinay écido valproi-
co. Laanaliticaeranormal, excepto por la existencia de hipoprotei-
nemiae hipoal buminemia. LaTAC cerebral demostraba una peque-
fia lesion hiperdensa en region frontoparietal izquierda. En la RM
cerebral se observaba la existencia de tres cavernomas, uno de ellos
frontoparietal izquierdo con sangrado.

Conclusiones. El presente caso puede sugerir que el embarazo sea
un factor de riesgo de sangrado en las pacientes con cavernomato-
sis cerebral. El estado epiléptico puede ser la manifestacion inicial
de una cavernomatosis cerebral.

HIPERHOMOCISTEINEMIA E ICTUSISQUEMICO

P Suérez-Gil 2 MC Amigo?® M Ferreiro® JR Rodriguez-Alvarez?,
E Cebrian®

2 Servicio de Neurol ogia. Complexo Hospitalario de Pontevedra. ® Universidad
de Vigo. Vigo, Esparia.

Introduccion. Los niveles séricos moderadamente elevados de
homocisteina se han asociado con el riesgo de enfermedad vascular
(trombosis venosa profunda, enfermedad arterial periférica, cardio-
patia e ictus isquémico). En el caso de ictus, no hay consenso ala
hora de considerar |a elevacion moderada de la homocisteina como
un factor de riesgo independiente.

Objetivo. Comprobar si la homocisteinemia es un factor de riesgo
para el ictusisquémico.

994

Pacientes y métodos. Hemos determinado |a homocisteina plasmé
ticaen dos muestras, unaen fase aguday otraa menos 15 dias des-
pués del ictus, en 44 pacientes menores de 55 afios con ictus isqué-
mico, que han ingresado durante el Ultimo afio.

Resultados. Se determiné la homocisteina en dos muestras en 44
pacientes con ictus isquémico, de los cuales en 13 se confirmo ele-
vada en lasegunda muestra. Entre estos pacientes, hemos encontra-
do: seis con ictus aterotrombdticos, dos con lacunares, uno con
infarto silente, tres con lesiones de sustancia blanca y uno con
infarto aterotrombdtico y lesiones de sustancia blanca.
Conclusiones. El 30% de los pacientes con cifras elevadas de
homocisteina confirmada en una segunda determinacion, una vez
pasada la fase aguda del ictus, no presentaban otros factores de
riesgo vascular, lo que sugiere que la hiperhomocisteinemia es un
factor de riesgo independiente para ictus isguémico.

Segunda mesa
22 de mayo

DETERIORO COGNITIVO AGUDO Y LEUCOENCEFAL
OPATIA FRONTAL COMO PRIMERA MANIFESTACION
DE ARTERITISTEMPORAL

DA Garcia-Estévez?, M Marin-Sanchez? L Boutureira-Toja®,
S L6pez-Facal 2
2Srvicio de Neurologia. ® Servicio de UCI. Hospital Juan Canalgjo. A Corufia, Espafia.

Introduccién. La arteritis de latemporal (AT) o arteritis de células
gigantes es una vasculitis sistémica con manifestaciones del siste-
ma nervioso central y periférico, y la principal complicacion es la
neurooftalmol égica; es infrecuente la enfermedad cerebrovascular,
y raras las manifestaciones neuropsiquiatricas, en especial la pre-
sentacion como demencia.

Caso clinico. Paciente de 84 afios, hipertensa bien controlada con
bisoprolol, que consulta por trastorno de conductay deterioro cog-
nitivo de dos semanas de evolucién. Desde haciatres meses presen-
taba una cefalea holocraneal con ligero sindrome general. Cuando
ingresa, la paciente esta apiréticay normotensa, y en laexploracion
genera destacan ambas arterias temporales engrosadasy sin pulso.
En el examen neurol égico la paciente presentaba bradipsiquia, des-
orientacion, labilidad emocional, grasping bilateral, y deterioro
cognitivo con MME 12/35, y €l resto de la exploracién era normal.
LaVSG era 77 mm/h. Se descarté apropiadamente las causas clasi-
cas de demencias secundarias. El LCR presentaba ligera hiperpro-
teinorraquia (67 mg/dL), ausencia de células malignas, y negativi-
dad de los cultivos y serologias. La RM cerebral mostré una hiper-
sefal difusa en la sustancia blanca bifrontal y en el |6bulo parietal
izquierdo. El EEG registré focalidad irritativa paroxistica en las
regiones frontales. La biopsia de la arteria temporal se diagnosticd
de AT. La paciente se traté con 60 mg de prednisona, y presento
recuperacion clinica completay normalizacion de la neuroimagen.

Conclusion. La presencia de leucoencefalopatia, a pesar de descri-
birse en otras vasculitis sistémicas, no lahemos encontrado asociada
en laliteratura cientifica con laAT. Se discute la probable fisiopato-
logia de aquella en € seno del proceso inflamatorio que nos ocupa.

ARTERITISDE CELULAS GIGANTESEN ASOCIACION
CON ICTUSAGUDO SIMULTANEO MULTIFOCAL

| Limas, M Castro, M Seijo-Martinez

Servicio de Neurologia. Complexo Hospitalario de Pontevedra. Pontevedra, Espafia.

Introduccion. Laarteritis de células gigantes (ACG) es unavasculi-
tis granulomatosa que afecta a vasos de mediano y gran calibre,
predominantemente a las arterias extracraneales. Es casi exclusivo
de mayores de 50 afios de edad. Las manifestaciones mas frecuen-
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tes son la cefalea, arteria temporal dolorosa, polimialgia reumética
y claudicacién mandibular, pero hasta el 40% de los pacientes no
presentan sintomas clasicos. La enfermedad cerebrovascular se
consideracomo la principal causade muerte, pero €l ictus agudo es
una complicacién poco reconocida de esta enfermedad.

Caso clinico. Paciente de 81 afios, con dislipemia, cardiopatiaisqué-
micay polimialgiareumética. En el contexto de un cuadro constitu-
cional de 4 meses de evolucién, presenta bruscamente alteracion del
lenguaje y hemiparesia derecha. También referia pérdida de agudeza
visual. 10 dias después presenta hemiparesia y déficit sensitivo
izquierdos. Existia anemia microcitica con Hb 8,3 g/dL y velocidad
de sedimentacion de 53 mm; la proteina C reactiva era de 6,7
mg/dL. La RM cerebral (secuencias T,) mostraba &reas de hiperin-
tensidades en regidn parietal posterior derechay hemisferio cerebe-
loso izquierdo, con aumento de sefia en las secuencias de difusion,
lo que indica la coexistencia de varias lesiones en fase aguda. La
angio-RM revel6 varias zonas estendticas del segmento M2 de la
arteria cerebral media (ACM) derecha. Labiopsia de la arteria tem-
poral confirmd ACG. El paciente se trat6 con corticoides, con mejo-
riatotal delos déficit focales, excepto laagudeza visual.
Conclusiones. El interés de este caso es doble. 1. Paciente con ACG
que presenta ictus agudo multifocal simultaneo. 2. Coexistencia de
estenosis de laACM. Es probable que el mecanismo fisiopatol 6gi-
co del ictus sea por embolismos arterioarteriales, ya que la exten-
sion intradural de la enfermedad es infrecuente. No descartamos
que laestenosis arterial intracraneal sea secundariaalaACG. Aun-
que es poco frecuente, laACG debe considerarse como causa trata-
ble de ictus, por lo que su diagnostico debe ser precoz.

NEUROPATIA SENSITIVA DEL TRIGEMINO EN RELACION
CON INTERFERON ALFA

JMarey-Lépez? E Rubio-Nazébal 2 P Alvarez-Pérez",

S L6pez-Facal 2 A Martinez-Figueroa®, P Rey del Corral &

2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Atencion Primaria. © Servicio de Neurofi-
siologia. Complejo Hospitalario Universitario Juan Canalejo. La Corufia, Espafia.

Introduccion. La neuropatia sensitiva del trigémino es un trastorno
infrecuente caracterizado por ateraciones sensitivas en €l territorio
de una 0 mas ramas de este nervio. Se han descrito, segin la evolu-
cion, formas agudasy crénicasy, segun la etiologia, formasidiopa-
ticasy secundarias (inflamatorias, vasculares o lesiones estructura-
les). En las formas crénicas se encuentra una elevada incidencia de
pacientes con trastornos inmunol 6gicos. Presentamos el caso de un
paciente con neuropatia sensitiva del trigémino de evolucién créni-
cainducida por tratamiento con interferon alfa; en nuestra revision
es el segundo caso comunicado en laliteratura (Medline 1996-2004
Descriptores: trigeminal nerve, neurophhaty, inferferon).

Caso clinico. Paciente varon de 53 afios, que se remite por su médi-
co de cabecera en septiembre 2003 por acorchamiento e hipoestesia
de la hemicara derecha, sin dolor facial ni otra clinica neuroldgica
acompafiante, de instauracion lenta 1 mes después de iniciar trata-
miento con interferén alfa, en 1998, para hepatitis cronica C. Desde
entonces, la sintomatologia se mantiene sin mejoria ni empeora-
miento. Entre sus antecedentes destaca hepatopatia crénica por
virus Cy ser portador de virus B, sin datos de replicacion activa. Se
mantuvo en tratamiento con interferén afa-2.2 en dosis bajas
durante un afio y se obtuvo negativizacion de la PCR-VHC con
buenatolerancia, a excepcion de laclinicaneuroldgica. Laexplora
cion fisica general no revel6 hallazgos de interés y en la neurol 6gi-
ca destacaba afectacion puramente sensitiva (hipoestesia no diso-
ciada) delastresramasdel V par derecho, sobretodoV2y V3, con
disminucién del reflejo corneal derecho; el resto de la exploracion
neurol gica fue rigurosamente normal. En los andlisis de laborato-
rio se descartaron todas las posibles patologias relacionadas. La
RM craneal y cervical, normales. El estudio electrofisioldgico
(EMG, reflgjos maseterinos y blink reflex) confirmaron un defecto
periférico aferente de conduccion del V par derecho.
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Conclusiones. Sugerimos que €l interferon ha podido inducir dafio
neuronal por mecanismo inmune y conducir a las manifestaciones
clinicas de este paciente. Existen varias comunicaciones de afecta-
cién de pares craneales en relacion con tratamiento de interferén y
en todos ellos se postula un mecanismo etiopatogénico inmune,
aungue no haya podido demostrarse hasta el momento. A pesar de
no poder descartarse una presentacion idiopética, el efecto neuro-
patico ampliamente conocido del interferon afa, asi como la fre-
cuente asociacion de la neuropatia sensitiva del trigémino a enfer-
medades del tejido conectivo y enfermedades inmunol 6gicas diver-
sas, hacen del mecanismo propuesto la hipétesis mas probable.

NEUROFIBROMATOSISTIPO 2.

ESTUDIO CLINICORRADIOLOGICO

SLépez-Facal 2 D Garcia-Estévez? P Alvarez-Pérez”,

M Marin-Sanchez @ J Diaz-Valifio ©

2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Medicina Familiar. © Servicio de Neuro-
rradiologia. Hospital Juan Canal€jo. A Corufia, Espafia.

Introduccién. La NF tipo 2 es una enfermedad autosémica domi-
nante causada por la mutacion del gen supresor tumoral NF 2 loca-
lizado en el cromosoma 22. Son frecuentes las mutacionesy el 50%
de los pacientes no tiene antecedentes familiares de la enfermedad.
Clinicamente, se caracteriza por la presencia de multiples tumores
del sistema nervioso central —schwanomas vestibulares bilaterales,
que constituyen el hecho patognomoénico de la enfermedad, y otros
como meningiomas, ependimomas-y periférico, anomalias ocula
resy ateraciones delapiel.

Caso clinico. Presentamos € caso de un varén que, sin antecedentes
familiares, inicialaenfermedad alos 17 afios, con inestabilidad en la
marcha y sordera progresiva. Posteriormente, desarrolla pérdida de
fuerza en las cuatro extremidades, amiotrofias globales y mltiples
tumores subcutaneos dolorosos diseminados. En los Ultimos afios de
su vida presenta crisis convulsivas generdizadas, que se controlaron
fécilmente con difenilhidantoinay episodios de dificultad respiratoria.
En laexploracion destacaba cifoescoliosis, inteligenciaintacta, sorde-
ra, estrabismo convergente, con pardlisis de ojo derecho en abduccion
y nistagmo hacia la izquierda, ptosis papebral izquierda, hipofonia
marcada, pérdida de fuerza 4/5 proximal y 2/5 distal con pie caido
bilateral, abalicién de la sensibilidad profunda y disminucién de la
sensibilidad superficial en miembros inferiores, marcha paraparética
solo posible con ayuday antiequino izquierdo. Enlos estudiosrealiza-
dos destacaba: analiticacompletanormal, EMG/V C con polineuropa-
tia sensitivomotora desmielinizante. RM cerebral: presencia de tumo-
res en ambos nervios vestibulares, nervios Opticos, motor ocular
comun izquierdo, trigémino derecho, harmartoma en circunvolucion
frontal derecha, quiste aracnoideo en cisterna cuadrigeminal y mlti-
ples lesiones intramedulares en unién bulbocervica. RM medular:
mUltiples masas extramedulares e intradurales a lo largo del cand
raquideo. Durante la evolucion se trat con radiocirugia intracerebral
y extirpacion de un neurinoma dorsal, que producia compresion
medular. El paciente, después de llevar una vida labora activa como
administrativo, aunque precisaba silla de ruedas en e Cltimo afio,
falecio de insuficienciarespiratoriatras 20 afios de enfermedad.
Conclusion. La NF tipo 2 es una enfermedad poco frecuente y nos
parece de interés describir lasintomatologiaclinica, laevoluciény los
especiamente llamativos hallazgos radiol 6gicos de nuestro enfermo.

SINDROME DE WYBURN-MASON

E Rubio-Nazébal & S Lopez-Facal 2 P Alvarez-Pérez ¢, I Marey-
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Introduccion. El sindrome de Wyburn-Mason es un raro desorden
neurocutaneo caracterizado por la presencia de malformaciones
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vasculares, que afecta estructuras cerebrales, retina y cara. Las
manifestaciones clinicas aparecen tempranamente, con afectacion
ocular en forma de exoftalmos y deterioro visual unilateral, angio-
ma en cara de distribucion trigeminal ipsilateral y manifestaciones
neurolégicas en forma de hemorragia subaracnoidea y epilepsia,
aunque los sintomas y signos neurol égicos varian segln lalocaliza-
cién y extension de las malformaciones arteriovenosas.

Caso clinico. Presentamos €l caso de un paciente que, alaedad de
14 afios, consulta por cuadro de dolor periocular y pérdida de agu-
deza visual en ojo derecho. El paciente, desde los tres meses de
edad presentaba una lesién cutanea en hemicara derechay episo-
dios de epistaxis recidivantes por fosa nasal derecha. En la explo-
racion destacaba una lesion macular de estirpe angiomatosa en
hemicara derecha, que abarcaba €l territorio maxilar superior y
periorbitario, exoftalmos en ojo derecho con disminucién de agu-
deza visual, y en fondo de ojo marcada dilatacion y tortuosidad
vascular en la retina. En los estudios realizados destacaban un
TAC cerebral que mostraba una malformacion vascular en fosa
posterior y una arteriografia cerebral que demostraba una gran
malformacion vascular, que incluia el hemisferio cerebral dere-
cho, vermis cerebral, placatectal y parte del tdlamo posterior en el
lado derecho. Ademas, se apreciaba una malformacion vascular a
lo largo del nervio éptico derecho, que llegaba hasta la orbita. El
enfermo se diagnostica de sindrome de Wyburn-Mason y se sigue
en consultas externas. Durante el seguimiento ha presentado dis-
minucién de agudeza visual en ojo derecho y sindrome cerebel o-
so e hidrocefalia secundaria a la malformacion de fosa posterior,
que requirio valvula de derivacion. El paciente, sometido a trata-
miento endovascular, permanece desde hace afios en situacion
estable.

Conclusién. El sindrome de Wyburn-Mason es un sindrome neuro-
cutaneo, excepcionalmente descrito en laliteratura, que debe tener-
se en cuenta en € diagndstico diferencial de las facomatosis. Pre-
senta una exploracion radiol 6gica, oftalmolégicay cuténea caracte-
risticas y su prondéstico va a depender fundamentalmente del des-
arrollo de hemorragias secundarias a la rotura de las malformacio-
nes vasculares cerebrales.

HIPO DIABOLICO
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Introduccion. El hipo (singultus) consiste en contracciones espas-
madicas intermitentes del diafragmay musculos accesorios respi-
ratorios, que finalizan silbitamente con el cierre delaglotis. Secla-
sifica en agudo (menos 48 horas), persistente (entre 48 horas 'y 2
meses) e intratable (més 2 meses). Presentamos un paciente con
hipo intratable o diabdlico.

Caso clinico. Varon de 73 afios, que consulta por hipo incoercible
desde hace 14 afios, ocasionalmente acompafiado de vomitos. Era
més frecuente en invierno, con mejoria en verano, aunque desde
hace 2 afios es continuo. La exploracién fisica, por lo demas, es
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normal. Andlisis de sangre, RM encefdlicay EEG-Holter son nor-
males. EnlaRx detérax y TAC torécico se observabocio endotora
cico. LaRM cervical muestra cervicoartrosis de C3 aC6 sin afecta-
cién medular. La endoscopia digestiva revela pequefia hernia de
hiato. Se realizalobectomiatiroideaizquierda con mejoriatransito-
riadel hipo. Posteriormente, se trata con gabapentina, baclofeno y
cinitaprida, con escaso beneficio.

Conclusiones. El hipo crénico es una patologia rara. Se desconoce
su fisiopatologia, aunque existen tres hipotesis: manifestacion de
un reflejo gastrointestinal vagal, equivalente mioclénico originado
enlasalivasinferioresy nicleo rojo, y vestigio de un reflgjo primi-
tivo. Se han empleado numerosos tratamientos farmacoldgicos,
aunque pueden necesitarse procedimientos quirdrgicos, como la
frenicectomia.

COMPLICACIONES NEUROLOGICASASOCIADAS

A EVENTO CORONARIO AGUDO EN PACIENTES

NO SUBSIDIARIOS DE CUIDADOSINTENSIVOS

JA Diaz-Peromingo? J Naveiro®, J Sanchez-Leira?,

F Garcia-Suédrez @ J Saborido? M Iglesias-Gallego? R Puerta?,
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Riveira, Espafia.

Introduccion. Los pacientes ancianos con evento coronario agudo,
en ocasiones, se atienden en la planta de Medicina Internay no en
una Unidad de Cuidados Intensivos (UCI), en virtud de ciertas
variables como son edad y enfermedades asociadas. Nuestro objeti-
vo es revisar las complicaciones neurol 6gicas sufridas por este tipo
de pacientes durante la fase aguda del infarto de miocardio.
Pacientes y métodos. Revision retrospectiva de las historias de 34
pacientes admitidos en nuestro servicio con el diagndstico de even-
to coronario agudo, no susceptibles de UCI por su avanzada edad o
enfermedades concomitantes. Revisamos las complicaciones neu-
rol 6gi cas registradas.

Resultados. De los 34 pacientes, 12 murieron durante |a hospitali-
zacion. Las causas de su no ingreso en UCI fueron la edad avanza-
da (cinco casos), demencia avanzada concomitante (Siete) y neo-
plasia avanzada (nueve). En un caso lafamilia del paciente recha-
z0 que se trasladase a UCI. En total se registraron cuatro compli-
caciones neurol égicas durante el postinfarto de nuestros pacientes:
tres ictus isquémicos (uno de carétida comun y dos de cerebral
media), en un paciente con edad avanzada y en dos con neoplasia
previa, y un ictus hemorrégico (de cerebral media) en un paciente
con neoplasia previa. Dos de los pacientes con ictus isguémico
fallecieron y la complicacion neurolégica fue la desencadenante
del fallecimiento.

Conclusiones. 1. En nuestra serie se evidenciaron complicaciones
neurolégicas asociadas a postinfarto de miocardio en cuatro
pacientes, o que supone el 11,76% del total. 2. Las complicaciones
neuroldgicas se produjeron més frecuentemente en pacientes con
neoplasia avanzada. 3. No se produjo ninguna complicacion neuro-
|6gica aguda en los pacientes con demencia avanzada conocida. 4.
Lamortalidad derivada de las complicaciones neurol égicas fue del
50% en nuestros pacientes.
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