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COMUNICACIONES

RELACIO DELSAIT AMB LA RECUPERACIO ESPONTANIA
PRECOC DEL DEFICIT NEUROLOGIC EN L'INFART
CEREBRAL NO LLACUNAR

A. Arboix, L. Garcia-Eroles, M. Grau-Olivares, J. Massons,
M. Oliveres, C. Targa, E. Comes, M. Balcells
Servei de Neurologia. Hospital del Sagrat Cor. Barcelona.

Introducci6. Provar la hipotesi que €ls atacs isquemics transitoris
(AIT) son factors predictors independents de bon pronostic en els
infarts cerebrals (IC). Analitzar els predictors de la recuperacio
neurolOgica espontania precog en els pacients amb 1C mitjancant
unaanalisi multivariant.

Pacients i métodes. Estudi hospitalari utilitzant un registre d’ictus
validat que conté un total de 2.500 pacients consecutius assistits
durant un periode de 12 anys. Es varen seleccionar els 1.753
pacients amb IC (llacunars = 484 i no llacunars = 1.269) del re-
gistrei esvaanalitzar lafreqliencia, € patré clinici € prondstic de
tots €ls IC, i també dels infarts llacunars i dels infarts no llacunars
amb i sense AIT. Aixi mateix, es varen comparar les carac-
teristiques demografiques, factors de risc, dades cliniques, de neu-
roimatge i pronostiques dels IC no llacunars amb recuperacio
neurologica espontania precog o bon prondstic a I’ ata (escala de
Rankin modificada 0-2) i sense bon pronostic (Rankin modificada
> 2 0 mort). Les variables relacionades amb €l bon pronostic, en
I"andlisi univariant, es varen analitzar en quatre models de regressio
logistica mdltiple.

Resultats. Un total de 221 pacients (12,6%) amb IC -55 amb IC
Ilacunars (11,5%) i 166 amb IC no llacunars (13,1%)—, havien
tingut AIT. En és IC no llacunars la freqiiencia de bon pronostic
fou del 21,7% s hi haviaAIT i del 15% s no hi havia AIT (p <
0,03), mentre que en els IC llacunars la frequiéncia fou similar:
27,3% amb AlT i 27% sense AIT (NS). Dels 1.269 pacientsamb IC
no llacunar, 201 (15,8%) presentaren un bon pronodstic. Es
presentaren AIT en e 18% del grup amb bon prondstic i en el
12,2% del grup sense bon pronostic (p < 0,03). Lapresenciad’ AIT
fou un factor predictor independent de bon pronostic en el model
basat en variables demografiques i factors de risc -OR: 1,57;
interval de confianga [IC] del 95%: 1,04 a 2,36— i en els models
basats en aquestes variablesi,amés amés, variables cliniques (OR:
1,59; IC del 95%: 1,04 a 2,42), de neuroimatge (OR: 1,56; I1C del
95%: 1,02 a 2,40), i pronostiques (OR: 1,65; IC del 95%: 1,07 a
2,56). Altres predictors pronostics en els IC no llacunars foren la
hipertensid arterial, €l sexe femeni, els IC previs, la preséncia de
simptomes sensitius, hemianOpsia, alteracié de consciéncia, inici
subagut, topografia a |’ artéria cerebral mitja, la infeccid urinaria i
les complicacions cardiaquesii respiratories.

Conclusions. La presencia d'AIT previs s associa amb una re-
cuperacio neurologica espontania precog en els IC no llacunars.
Aquests resultats suggereixen que elsAIT tenen un possible efecte
neuroprotector a induir un fenomen de tolerancia isguemica
aconseguint una millor recuperacié en el cas de presentar-se un I1C
no llacunar ulterior.
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ESTUDI SOBRE LA SUPERVIVENCIA EN
LA CARCINOMATOS|I MENINGIA PER CEL-LULES
TRANSICIONAL S DE BUFETA. A PROPOSIT D'UN CAS

J. Bruna, L. Romero, A. Escrig, S. Martinez-Y élamos, F. Rubio
Centre de Servei de Neurologia. Hospital Universitari de Bellvitge. Barcelona.

Introducci6. La carcinomatosi meningia (CM) és una complicacié
de pronostic infaust, poc habitual en els tumors solids no he-
matologics. El carcinomade cél -lulestransicionals (CCT) és el més
freqlient del tracte urinari, arabé, les metastasis d’' aquest a sistema
nervios com a primera manifestacié son un fet rar.

Objectiu. Estudi de la resposta a tractament en la CM per CCT a
proposit d'un pacient que presenta invasié leptomeningia com a
primera manifestacio clinicad un CCT.

Cas clinic. Home de 66 anys, sense antecedents destacables, que
presenta dues crisis parcials motores secundariament generalitzades.
L’'analitica general, I’electroencefalograma i les proves de neuro-
imatge van ser normals. El liquid cefaorraguidi (LC) mostrava
pleocitosis amb cél-lules d'una morfologia compatible amb
carcinoma no diferenciat, no cellula petita. La resta de I'estudi
d'extensié va ser normal, a excepcid d'una citologia d’ orina amb
cél-lulessimilarsalesded LC. Lacistoscopiavaser diagnosticada per
aun CCT i posteriorment la necropsia va confirmar laCM per CCT.
Métodes. Revisié de la literatura i andlisi de la supervivéncia dels
malalts amb CCT complicats amb CM mitjancant €l métode de
Kaplan-Meier i comparant les funcions de supervivencia entre el
grup tractat i el no tractat pel log-rank test. Els pacients que varen
rebre tractament tingueren una significativa major supervivencia
respecte els que no, 90 enfront a 20 dies de mitjana (p < 0,001).
Conclusions. 1. En els casos de carcinomes epitelids on les
exploracions complementaries basiques no aconsegueixen de-
mostrar €l tumor primari, hauria de considerar-se la practica d’ una
citologia d’ orina, especialment en homes, i 2. El tractament allarga
la supervivéncia, malgrat que no es pot excloure un biaix de
sel.leccié al ser un estudi retrospectiu.

TRACTAMENT DE LA CO-CONTRACCIO
DESPRESDE LESIO DE PLEXE BRAQUIAL
AMB TOXINA BOTULINICA TIPUSA

O. de Fabregues?, G. Ribera? G. Sansa? J. Pi ®, IM. Martinez?®
2Servei de Neurologia. P Servei de Traumatologia de L' Hospital de Sabadell.
C.S. Parc Tauli. Sabadell.

Introduccié. La co-contraccié (C) consisteix en una activacio
sinergica de musculs antagonistes. S' esdevé en diferents patologies
periferiques. Després d’'una pardisi de plexe braquia pot existir
unamajor poténcia d’ un determinat grup muscular que impedeix el
moviment de I'antagonic. La C triceps (T)-biceps (B) pot impedir
laflexi6 del colzei ocasionar una ‘ pseudo-paralisi’ braquia (PPB).
Objectiu. Valorem |’ efectivitat del tractament de la C amb injeccio
de toxina botulinica tipus A (TBA) a tres pacients afectats de
plexopatia braquial amb C T-B que impedeix laflexié del colzei la
sevafisioterdpia

Casclinic. A tres pacients (dos homes; una dona) amb C —clinicai
per electromiografia (EMG)— i PPB després d'una lesio de plexe
braguia (dos traumatiques, una obstétrica); edats. 21, 27 anysi 7
mesos, amb consentiment, se'ls va administrar 150, 150 i 60 U de
Botox a T amb injeccions guiades per EMG. Hom avalua la seva
efectivitat amb la flexio del colze, i els efectes adversosa 1, 3i 6
mesos. 2/3 molt eficag, 1/3 poc eficac, 0/3 gens eficag. Efectes ad-
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versos; 0/3 hematoma o altre efecte. Duracio 2/3 no han necessitat
més dosis de TBA ni cirurgia, 1/3 necessita una segona dosi supe-
rior (150 U) als 6 mesos. Conclusions. La injeccio de TBA en T
aconsegueix una milloria clinica de la PPB. Es un tractament
eficag, senzill i segur de la C després de lalesio de plexe braquial.
Aportem una nova aplicacié terapeuticade laTBA.

INTEROBSERVER RELIABILITY ONTHEALZHEIMER'S
ADL SCALE, INTHE HEALTH AREAS OF PSYCHOLOGY
AND MEDICINE

J. Devi-Bastida? M. Mengual-Miralles®, M.R. Membrado-Blas,
A. Alguer6-Caballé¢

@Hospital Universitari Germans Triasi Pujol. Badalona. Associacié Familiars
Alzheimer Barcelona. Institut Superior Estudis Psicologics de Barcelona.

b Centre d’ Atencié Primaria de Vinar6s. Castell6. © Residéncia Diocesana

d' Ancians Sant Miquel Arcangel de Tortosa. Associaci6 Familiars Alzheimer
Tarragona-Terres de I’ Ebre. Tortosa. ¢ Associacié Familiars Alzheimer
Tarragona-Terres de |’ Ebre. Tortosa.

Aim. The objective of the research which we present here, was
accomplish the interobserver reliability of the Alzheimer's ADL
Scale between two assessors (one from the area of ‘psychology’
and the other from the area of ‘medicine’), for adapting it for
another health discipline (‘medicine’). Actually was a scale which
would be practical to use, because the results of interobserver
reliability in the health areas of ‘psychology’ and ‘nursing’ are
optimal.

Patients and methods. For 6 months a prospective longitudinal
design was used with a group of 50 subjects (caregivers of patients
diagnosed with Alzheimer’s disease). The patients were from Verge
delaCinta Hospital of Tortosa (Tarragona) and The Association of
Family Members of Alzheimer's Patients of Tarragona-Terres de
I'Ebre (Tortosa). The Alzheimer’'sADL Scale were administered by
two assessors (one from the area of ‘psychology’ and the other
from the area of ‘medicine’). As differerent professions were being
compared, this satisfied objective, mainly that of multidisciplinarity
and interdisciplinarity.

Results. The scoring of the kappas ranges from acceptable to good;
most of them being above 0.7 (p < 0.01). We would like to say that
the Alzheimer's ADL Scale presents the necessary metric
characteristics as aresult of itsinterobserver reliability between the
health area of ‘psychology’ and the health area of ‘medicine’.
Conclusions. Taking into account the differencesin the health areas
of ‘psychology’ and ‘medicine’, one can say that the results are
optimum. The Alzheimer’'s ADL Scale can be administered by the
area of ‘medicine’ with good results.

TRACTAMENT DEL DOLOR PER POLINEUROPATIA
DIABETICA AMB TOPIRAMAT

N. Fabregat-Fabra, J. Guitart-Vela, R. Vidal-Sicart,

JM. Vazquez-lgnacio, J.A. Mani-1bafez

Unitat de Neurologia i Unitat de Patologia del Dolor. Clinica Platé. Barcelona.

Introduccio. La polineuropatia diabética periférica és una
complicacio frequent de la diabetes mellitus: aproximadament la
poden presentar un 20-30% dels pacients diabétics. La seva
incidencia anual és aproximadament del 2%. La polineuropatia
sensitivomotora que presenten la majoria dels pacients es
caracteritza per dolor, parestesia i hipoestésia. En una revisié del
tractament farmacologic del dolor en polineuropatia mesuren
I’eficacia dels diversos tractaments calculant dins els estudis
placebo-control amb series|largues publicats el nombre de pacients
que es precisa tractar per a obtenir un pacient amb un 50% de
millora del dolor; I'index avaluat és de 2,6 per as antidepressius
triciclics, 6,7 per as inhibidors selectius de la recaptacidé de
serotoning, 2,5 per as anticomicials inhibidors dels canals de Na,
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4,1 per as anticomicials inhibidors dels canals de Cai 3,4 per als
opioids i drogues monoaminergiques. Es conclou que els
antidepressius ftriciclics son farmacs de primera eleccio, i que
alguns anticomicials i opioids poden ésser (tils s hi ha contra-
indicacions o problemes de tolerabilitat amb els antidepressius
triciclics (Sindrup et a. Neurology 2000; 55: 915-20; Podwall D.
Curr Neurol Neurosci Rep 2004; 4: 55-61).

Objectius. Valorar |’ efectivitat d'un anticomicial, e topiramat, en
pacients amb polineuropatia diabética.

Pacients i métodes. Es vaoren retrospectivament les dades de 10
pacients amb dolor ocasionat per polineuropatia diabética i tractats
amb topiramat. Es registra |’ edat, sexe, temps de duraci6 del dolor,
EVA (EscalaAnaldgicaVisual) ala primeravisita, primera setmana,
un mes, tres mesos i dosi de topiramat en cadascuna d’ aquestes vi-
sites. Es van avaluar 10 pacients, set homes i tres dones. L' edat
mitjana va ser de 68,9 (interva: 55-92). La mgjoria havien estat
tractats amb algun d’ aquests tractaments: analgesics, AINE, vitamina
B, rofecoxib, amitriptilinai tramadol, i el temps migduradadel dolor
era de 26,5 mesos (interval: 4-60). L'EVA al’inici era de 68,5 (60-
70). A la primera setmana de tractament I'EVA era de 51,5 (40-60)
amb 32,5 mg (25-50) de topiramat; dos pacients van abandonar el
tractament per manca d' eficacia. Al cap d’un mes de tractament es
recollia una EVA de 39,3 (10-60) amb 46,8 mg de dos mitjana de
topiramat (25-100). | als tres mesos de tractament es va recullir un
vaor mitja dEVA de 25 (interval: 0-60) amb dos mitjana de
topiramat de 62,50 mg (50-100); cal destacar que un pacient consta
com a abséncia de dolor amb 75 mg de topiramat i dos pacients
presenten una millora del 65% en € seu dolor. No es registra a la
historia clinica de cap d'aquests pacients efectes secundaris
relacionats amb topiramat.

Conclusié. El topiramat pot ser una bona opcio en el tractament del
dolor de pacients amb polineuropatia diabética, amb bona efec-
tivitat i tolerancia

TRACTAMENT DE LA NEURALGIA
DEL TRIGEMIN AMB TOPIRAMAT

N. Fabregat-Fabra, J. Guitart-Vela, R. Vidal-Sicart,
JM. Vazquez-lgnacio, J.A. Mani-1bafiez
Unitat de Neurologia i Unitat de Patologia del Dolor. Clinica Plat6. Barcelona.

Introduccié. La neurdlgia del trigemin és una entitat clinica de
predomini femeni 3/2, que S'inicia per sobre dels 55 anys en € 90%
dels casos i amb unaincidéncia anua de 15/100.000. Consisteix en
atacs de dolor agut, lancinant, paroxistic, greu al territori delall i 1l
branques (més rarament la 1) del trigemin. Entre un 10-30% de
pacients no es troba lesié estructural; llavors es cataloga de
‘neuralgia esencia’. Per a molts pacients la terapia abortiva de la
cris és poc eficag, i és necessari un tractament profilactic per a
control del dolor. Els antiepiléptics tradicionals, fenitoina i
carbamacepina, tot i la seva efectivitat presenten efectes secundaris
al sistema nerviés central (inestabilitat, ataxia, somnolencia i
diplopia). Els nous antiepiléptics, gabapentina, lamotrigina,
topiramat i oxcarbamacepina es perfilen com a una bona opcié
(Rozen TD. Headache 2001; 41: S25-32; Sindrup SH. Clin J Pain
2002; 18: 22-7).

Objectiu. Valorar I'efectivitat de topiramat en pacients amb
neuralgia del trigemin.

Pacients i metodes. Estudi retrospectiu de nou pacients amb
neurdlgia del trigemin tractats amb topiramat. Es registra |’ edat,
sexe, temps de durada del dolor i intensitat del dolor mesurada
mitjangant I'Escala Visua Analdgica (EVA) a la visita basa,
primera setmanadel tractament, primer mesi astres mesos. Esvan
revisar les dades corresponents a nou pacients, vuit dones i un
home. L’edat mitjana va ser de 60,11 anys (interval: 22-82) i €l
temps previ de dolor era de mitjana 46,78 mesos (interval: 2-240).
Lamajoria estaven en tractament amb altres farmacs: amitriptilina,
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vitamina B, rofecoxib, AINES, tramadol. A I'inici presentaven una
EVA mitjanade 80 (interval: 40-100). A la primera setmana nomeés
hem recollit dades de cinc pacients: I'EVA és de 66 (20-100) i la
dosi de topiramat de 40 mg (25-50), destacant que dos pacients no
milloren. Al primer mes I'EVA és de 39,2 (5-100) amb 50 mg de
topiramat (25-75); dos dels nou pacients abandonen €l tractament,
un per parestésies i I'atre per poca eficacia. Als tres mesos de
tractament un pacient abandona per falta d' eficacia; els sis pacients
restants mostren una EVA de 28,33 (0-90) amb 70,83 mg de
topiramat. Cal destacar que dos dels pacients que als tres mesos
segueixen en tractament presenten abséncia de dolor (EVA 0/100).
Conclusi6. El topiramat pot ser unabona opcio en € tractament de
pacients amb neuralgia del trigemin. Calen estudis posteriors per a
confirmar-ho.

ESTUDIO DESCRIPTIVO DEL PERFIL NEUROPSICOLOGICO
Y CONDUCTUAL DE OCHO CASOSCON DFT

M. Hernandez-Pardo, J. Gascon-Bayarri, J. Estela-Herrero,
R. Refié-Ramirez, M. Urretavizcaya-Sarachaga, M. Juncadella-Puig
Hospital de Bellvitge. Barcelona.

Introduccion. La demencia frontotemporal (DFT) es una en-
fermedad degenerativa cerebral de inicio presenil con afectacion
selectiva de los I6bulos frontales y temporales. Su diagndstico
resulta dificil debido a la heterogeneidad de las manifestaciones
clinicas que se presentan incluso entre sujetos de una misma
variante. La méas comin es la variante fronta (vfDFT), que se
caracteriza por una marcada alteracion conductual desde su inicio,
con posterior afectacion cognitiva. Estos cambios conductuales
también van emergiendo en la demencia seméntica (DS) a la vez
que afectan la comprension linglistica y la denominacién y el
reconocimiento de objetos.

Pacientes y métodos. Serie de ocho sujetos diagnosticados de DFT:
cuatro en fase leve, tres en fase moderada, uno en fase moderada-
grave. Se aportan datos de neuroimagen que apoyan el diagnostico.
Instrumentos de evaluacion: MMSE, subtests Test Barcelona
Abreviado, TAVEC, Token Test, WCST, Piramides y Palmeras,
Benton, F. Rey, NPI. Se obtiene MM SE superior a 24 en 6/8 casos,
pero e perfil neuropsicolégico muestra patrén de disfuncion
frontal, excepto en un caso con graves dificultades para el
contenido seméntico. Este patrén frontal se detalla a partir del
rendimiento en cada area cognitiva, especialmente en lamemoriay
aprendizaje. Se observa un patrén homogéneo de trastorno
conductual caracterizado por la combinacion de signos positivos y
negativos, excepto en un caso con menor sintomatologia positiva
que coincide con un perfil cognitivo frontal menos evidente.
Conclusidn. Aunque no se detecte mediante test de screening, existe
disfuncion neuropsicol égicaincluso en fases tempranas. A pesar de
las diversas variantes de DFT, es posible determinar perfiles neuro-
psicolégicos que ayuden a diagndstico y que se presentan con un
determinado patrén de alteracion conductual .

NEUROPATIA MOTORA MULTIFOCAL (NMM) AXONAL,
SENSE BLOQUEJOS DE CONDUCCIO

G. Sansa, M.L. Viguera, O. de Fabregues, G. Ribera, J.M. Martinez
Servei de Neurologia. Corporacié Sanitaria Parc Tauli. Sabadell.

Introducci6. Els bloguejos de conduccié son la troballa essencia
que permet € diagnostic de la neuropatia motoramultifocal (NMM).
Tanmateix s han descrit altres alteracions de tipus desmielinitzant
gue suggereixen la presencia d’ aquesta patologia. L' afectacio axo-
nal aillada s ha descrit en pogues ocasions i es discuteix la seva
relacié amb la NMM. Nosaltres presentem un pacient amb NMM
amb alteraci6 axonal aillada.

Cas clinic. Home de 50 anys, amb debilitat progressiva, de vuit
anys d'evolucié, d’extremitats superiors a la zona distal. L’ explo-
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racio va demostrar una debilitat de I’ ACP bilateral, I’ extensio dels
dits i carp esquerresi flexor profund dret. En la electromiografia
(EMG) es van observar signes de degeneracié axona sense
bloguej os de conduccid ni alteracié deles ones F i amb neurografia
sensitiva normal. L’ estudi del liquid cefalorraquidi (LCR) i d'Ac
antigangliosids van ser negatius. Després del tractament amb im-
munoglobulina EV es va observar una milloria parcial.
Conclusions. El conjunt de troballes i la resposta a tractament
suggereixen una etiologia autoimmune. Tot i que alguns autors
intenten separar aquesta entitat de laNMM, el més probable és que
la degeneraci6 axonal secundaria emmascari € proces desmidlinit-
zant de base o que aquestes darreres no siguin accesibles a les
técniques electrofisiol 0giques.

DISECCION ARTERIAL VERTEBRAL ASOCIADA
A UN CASO DE SINDROME DE EHLER DANLOS

M. Toledo, E. Santamarina, P. Huguet, F. Purroy, J. Alvarez-Sabin
Hospital General de la Vall d’ Hebron. Barcelona.

Caso clinico. Paciente mujer de 38 afios que presentd un ictus
isquémico vertebrobasilar secundario a diseccion de bilateral de
ambas arterias vertebrales, por una probable displasia arteria
asociada. En los estudios de neuroimagen de control se siguen
apreciando ateraciones, por lo que se rediz6 una biopsia de tejido
blando que daba € diagnéstico de enfermedad de Ehler Danlosy se
confirmd por microscopia electronica. La paciente se derivo a nuestro
centro, clinica de oftamoplgia internuclear, hemiparesia
faciobraquiocrural derechay sindrome cerebel 0so, con lasospechade
un proceso expansivo de la fosa cerebral posterior tras la realizacion
de una tomografia computadorizada (TAC) craneal smple. En un
estudio por ecografia Doppler transcraneal y de troncos
supraadrticos, se objetivo flujo en la arteria vertebral derecha, sin
evidenciade flujo en laarteriabasilar ni en la vertebral izquierda; en
cambio, si habia flujo en ambas cerebrales posteriores através de las
comuni cantes posteriores. Serealiz6 unaresonanciamagnética (RM)
cranea que mostré infartos bulboprotuberanciales y cerebelosos
multiples. En la angio-TAC se observaba un STOP completo de A.
vertebral posterior izquierda antes de penetrar en € créneo con un
adelgazamiento de laluz antes del stop. La arteria vertebra derecha
tenia irregularidades a lo largo de su pared compatibles con
disecciones. Se confirmaron estos hallazgos por arteriografia. Las
alteraciones se mantuvieron constantes en los exdmenes de control.
Por la sospecha de una posible ateracion del colageno se decidié
redlizar una biopsia de piel, que confirmé e diagndstico de
enfermedad de Ehler Danlos, por microscopia Opticay eectrénica

Discusion. La enfermedad de Ehler Danlos es un trastorno
caracterizado por lahiperelasticidad delapie y lahipermovilidad delas
articulaciones. Existe una clasificacion con 11 tipos de la enfermedad
en funcion del grado de afectacion y de la parte mas afectada (pidl,
articulaciones 0 vasos), en concreto la tipo 1V es la que tiene una
mayor afinidad por la afectacion vascular. Esta clasificacion se utiliza
poco, ya que clinicamente se sudle solapar una con la otra. La
enfermedad se debe a mutaciones en los genes de codificacion del
colageno, una amplia variedad de mutaciones, delecciones,
sugtituciones de amino&cidos, ateraciones en € empame dd ARN,
sdtos de bases, etc., que se manifiestan microscopicamente por
carencia, ausencia o irregularidades de los distintos tipos de colageno,
y son los responsables de la enfermedad. Por la amplia variedad
genética de la enfermedad alin es dificil filiar todas las mutaciones que
corresponden alacadatipo clinico-patol égico. Todasaquelasmutaciones
queafectand procoldgeno a1y d coldgenotipo 11 serdacionan cond tipo
IV de la enfeemedad, en que los pacientes suden tener aneurismes
vasculares, disecciones, Sn otras menifestaciones de la enfermedad. En la
literatura actud hay mltiples casos de afectacion de arterias cranedes en
forma de diseccion por dteraciones dd tgjido conectivo, Sn embargo, no se
encuentrahagtaestafechalaafectaci on selectiva de arterias cranedles con
ictus como primer sintomade un caso de enfermedad de Ehler Danlos.
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POLIARTERITISNODOSA FAMILIAR
DEL SISTEMA NERVIOSPERIFERIC

M.L. Viguera? JM. Martinez® G. Sansa? G. Ribera?,

O. Fabregues? |. Ferrer®

3 Servei de Neurologia. Hospital de Sabadell. ® Servei d’ Anatomia Patoldgica.
Hospital Princeps d' Espanya. Bellvitge, Barcelona.

Introducci6. La poliarteritis nodosa (PAN) es caracteritza per una
afectacio sistémica greu, i excepcionalment, s ha descrit en mem-
bres d'una mateixa familia. L' alteracié aillada del sistema nervids
periferic s'esdevé en un nombre reduit de pacients i, fins ara, no
se'n coneixiala seva presentacio familiar.

Objectius. Descrivim tres germans afectats de PAN amb alteracio
aillada del sistema nervids periferic i, en un ddls, vasculitis
cutania associada durant el transcurs de la malatia.

Casos clinics. Esvan estudiar tres malalts, dos homesi una dona de
37,541 59 anys, amb polimultineuritis de llarga durada (7-14 anys),
i esvaredlitzar un estudi sistémic, electromiografia (EMG) i biopsia
de nervi. La clinica en tots els casos és de Ilarga evolucié, habi-
tualment benigna, amb episodis d empitjorament en forma de
mononeuritis amb bona resposta a tractament esteroidal en els
episodis d'empitjorament. La EMG mostra signes de polimulti-
neuritis de caracteristiques mixtes, amb predomini de lesié axonal i
amb escassa repercussio funcional. La biopsia del nervi surd va
mostrar vasculitis de petit i mitja vas amb infiltrat limfocitari de
vasos perineurals amb degeneraci6 axonal i milinica.

Conclusions. LaPAN familiar és excepciona i no s han descrit fins
aracasos limitats a sistema nerviés periféric. L' evolucié clinicaen
els nostres casos es relativament benigne i semblant als que s han
descrit de vasculitis nerviosa no sistémica.

TRATAMIENTO REHABILITADOR DE LOSPACIENTES
AFECTOSDE INFARTO MALIGNO TRATADOS
MEDIANTE HIPOTERMIA O CRANIECTOMIA

A. Torrequebrada? S. Pineda, M. Garcia® C. Colomer 2,

M.C. Martinez?, I. Bori 2 J. Arenillas®, J. Alvarez® A. Poca®,
J. Sahuquillo®

aUnidad de Rehabilitacion Neurol 6gica y Darfio Cerebral.

Servicio de Rehabilitacion. P Unidad de Ictus. Servicio de Neurologfa.

¢ Servicio de Neurocirugia. Hospital de la Vall d’ Hebron. Barcelona.

Introduccion. El infarto maligno de la arteria cerebral media produce
la isquemia de un territorio vascular extenso, que provoca un edema
cerebra masivo. En laliteratura revisada, la mortalidad es de un 80%
tras un tratamiento médico intensivo. Debido d pésimo prondstico de
estos pacientes, en nuestro hospital se estd desarrollando un protocolo
de actuacion que consiste en redizar hipotermia o craniectomia
descompresiva, paraaumentar lasupervivenciay mejorar € prondstico
funcional. El protocolo es multidisciplinar, en € que intervienen
médicos neurdlogos, intensivistas, neurocirujanos y rehabilitadores.
Casos clinicos. Se presenta la evolucion, tratamiento rehabilitador
y las complicaciones de cuatro pacientes afectos de infarto maligno
gue sobrevivieron de una serie de ocho.

Conclusiones. Dadalagravedad de |os déficit, las complicacionesy
las graves secuelas que van a presentar estos pacientes, € tra-
tamiento rehabilitador es fundamental para conseguir la maxima
capacidad funcional.

POLINEUROPATIA MOTORA AGUDA AMB
BLOQUEJOS DE CONDUCCIO. UNA ALTRA
VARIANT DE SINDROME DE GUILLAIN-BARRE
A. Pou, M.J. Téllez, J. Pascual, J. Espadaler

Servei de Neurologia. Hospital del Mar. UAB. Barcelona.

Objectius. Aportar dos pacients amb una neuropatia aguda exclu-
sivament motora amb bloquejos de conduccié reversibles amb
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dades que les diferencien de la sindrome AMAN i de la sindrome
MMN amb BC. Es van practicar avaluacions seriades i estudis
neurofisiologics seriats.

Casos clinics. Dos pacients, una dona i un home de 60 i 61 anys,
varen desenvolupar unadebilitat proximal i distal sensetrastornsde
la sensibilitat, pocs dies després d'haver presentat enteritis. Els
reflexes osteotendinosis eren normals en un pacient i disminuits
pero preservats en I'altra. Un pacient tenia elevats titols d'in-
munoglobulines G per aGD1bi GM1i I'atraper aGM1, aixi com
una recent infeccio per a Campylobacter jejuni. L’ electrofisiologia
mostrava precog parcia blogqueig de consuccié a segments mitjos
del trajecte del nervi, conduccions sensitives normals fins i tot a
través del lloc del bloqueig. Els bloguejos de conduccié es varen
resoldre en dos a cinc setmanes.

Conclusions. Una neuropatia motora aguda amb reflexes normals,
amb bloquejos de conducci6, i amb rapida recuperacid apareix com
una variant de la sindrome de Guillain-Barré. Els bloquejos de
conduccié poden resultar un defecte de la conduccié immu-
nomediada als ndduls de Ranvier sense desmielinitzacio.

ANALIS| DE LA DISFERLINA EN MONOCITS CD14+:
DOSANYSD'EXPERIENCIA EN EL DIAGNOSTIC DE
LESDISFERLINOPATIES

E. Gallardo? N. de Luna? R. Rojas-Garcia® P Gallano®, I. Illa?
3Servel de Neurologia i Laboratori de Neurologia Experimental. ® Servei
de Genetica. Hospital Universitari dela Santa Creu i Sant Pau. Barcelona.

Introducci6. La disferlina es una proteina del sarcolemma d’ uns
234 kDa. Mutacions en €l gen de ladisferlinadonen lloc a diversos
fenotips clinics. Hem desenvolupat un métode fiable per a la
deteccio de la expressio de disferlina en monocits CD14+ de sang
periferica (MOCD14). El nostre objectiu era revisar la utilitat del
test per a diagnostic diferencial de les disferlinopaties.

Pacients i métodes. Hem estudiat 57 malalts amb sospita de disfer-
linopatia, el mateix nombre de controls i 44 portadors possibles o
obligats. Els MOCD14 es van dillar utilitzant un anticos especific
unit a boles magnétiques i es va realitzar un Western-Blot (WB),
utilitzant un anticos antidisferlina (NCL-Hamlet, Novocastra). La
quantitat de proteina es va mesurar utilitzant el programa
informatic Quantity One (Bio Rad). En 11 pacients també es va
estudiar la biopsiamuscular. L’ estudi genétic bé en ARNm o ADN
gendmic esvarealitzar en 16 pacients. Varem observar abséncia de
disferlina en 20 pacients amb miopatia de Miyoshi (MM) i 12 amb
distrofiade cinturestipus 2B. La expressio de disferlinafou normal
en quatre maats amb MM-like, cinc amb miopatia distal anterior,
10 amb distrofia de cintures i sis amb altres miopaties. L' absencia
d' expressio de disferlina a la biopsia muscular va confirmar els
resultats de WB en totes les mostres que es van estudiar. Es van
trobar mutacions en 14 malalts. Varem observar una expressio
reduida de disferlina en tots els portadors obligats (n = 20).
Conclusions. En aquesta amplia série confirmem que |’ expressio de
disferlina és absent als MOCD14 en tots els malalts amb
disferlinopaties; indica la seva utilitat en el diagnostic de la ma-
laltia. No varem observar cap expressi6 reduida de disferlinaen cap
malalt amb mutacions a gen deladisferlina. Cal destacar que esva
detectar una reduccié quantificable de disferlina en tots els
portadors obligats analitzats.

EPISODISMIGRANYA-LIKE | SINDROME
OPTICOPIRAMIDAL COM A PRESENTACIO
D’UN MIXOMA AURICULAR

C. Tur, A. Quilez, F. Pujadas, J. Alvarez-Sabin
Servei de Neurologia, Unitat Neurovascular. Hospital Vall d’ Hebron.

Introduccié. EI mixoma auricular constitueix una causa poc
freqlient d'infart cerebral isquémic, que s'ha de considerar es-
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peciament quan s'associa a simptomes constitucionals o a
embolisme recurrent. Classicament les manifestacions cliniques
formen un triada constituida per simptomes obstructius, relacionats
amb I’ obstrucci6 de lavavulamitral, manifestacions emboliques i
simptomes constitucionals o sistémics.

Cas clinic. Presentem €l cas d'una pacient de 38 anys diag-
nosticada d’equivalent migrany6s sis mesos abans de venir a
nostre centre, arran de |’ aparicio d' episodis d' alteraci6 visual en
forma d’ escotoma centellgjant amb espectre en fortificacié sense
cefalea associada. Va consultar €l nostre servei d’urgéncies per
quadre brusc d’ amaurosi esquerra acompanyada d’ hipoestésia i
disminucio de laforca en el brag dret. L' exploracio inicial mostra
una oclusié de I’ artéria central de laretina de I’ull esquerre i una
parésia i hipoestésia faciobraquial dreta. Una tomografia
computadoritzada (TAC) cranial i un Doppler-TSA-TC amb estudi
de shunt no mostraren alteracions. Una ressonancia magnética
(RM) cranial mostra multiples infarts aguts en territoris d’ ACA i
ACM esquerresi en €l territori vertebrobasilar. Un ETE mostrauna
imatge compatible amb mixoma auricular esquerre. La pacient fou
intervinguda, amb confirmacio histologica del diagnostic.
Conclusions. Entre els simptomes neurologics inhabituals que
acompanyen o precedeixen a l’ictus en els pacients amb mixoma
auricular, es troba la migranya. La seva preséncia s ha relacionat
amb |es substancies vasoactives secretades pel tumor, com el peptid
relacionat amb el gen de lacalcitonina.

LESIONSTALAMIQUESBILATERALS
SECUNDARIESA LIMFOMA CEREBRAL PRIMARI

N. Caballol  E. Vera? R. Velasco?, L. Gubieras?, S. Fernandez @,
M. Jato?, J. Krupinski 2, P. Teixidor °, M. Brell °, F. Rubio?

2 Servei de Neurologia. ® Servei de Neurocirurgia.

Hospital Universitari de Bellvitge. L' Hospitalet de Llobregat, Barcelona.

Introducci6. El limfoma cerebral primari (LCP) és una entitat poc
freqlient. Una localitzacid caracteristica de les lesions produides
pel LCP éslaregio dels ganglis basals. L' afectacid talamica bilate-
ral pot ser secundaria també a una trombosi venosa cerebral (TVC)
del sistema profund.

Cas clinic. Presentem un pacient home de 59 anys amb lesions ta-
lamiques bilaterals secundaries a LCP. El pacient presentava un
quadre de disartria, disfagia i hemiparesia dreta de tres setmanes
d’evolucid. La ressonancia magnética (RM) craneal va mostrar
lesions isquémiques capsulotalamiques i mesencefaliques bilate-
rals que podien correspondre a una TVC profunda. La seqiiencia
venosaen |’ estudi angioRM no demostrava clarament la oclusié del
sistema venos profund. La mala evolucié clinica del pacient va
portar a repetir nous estudis d’imatge —tomografia computaritzada
(TAC) cranial amb contrast i RM cranial— que van demostrar una
progressi6 de leslesionsfins alaprotuberancia. Esvapracticar una
biopsia estereotaxicaamb el diagnostic de limfomadifusdecél-lula
gram (positiu per CD79ai CD20). Després d’ un cicle de tractament
quimioterapic el pacient vamorir d unainfeccié respiratoria.
Conclusions. En cas de lesions difuses dels ganglis basals i mesen-
cefal sense signes concloents de trombosi del sistema venoés
profund, s han de plantejar altres diagnostics com el LCP.

ENCEFALITISLIMBICA AMB ANTICOSSOS
ANTICANALSDE POTASSI POSITIUS

A. Aleu-Bonaut? L. Molina-Porcel & M. Lage? A. Martinez?,
J.L. Marti-Vilata? F. Graus®, R. Blesa?

2 Hospital de la Santa Creu i Sant Pau. ® Hospital Clinic. Barcelona.

Introducci6. L' encefalitis limbica (EL) és una malaltia autoinmune
gue es caracteritza per ateracio de la memoria a curt termini, de-
sorientacio, agitacio, crisis parcials complexes, ateracions de la
soni canvis de personalitat. Es tracta principalment d’ una sindrome
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paraneoplasica, perd s han descrit casos no associats a neoplasia.
Presentem un cas clinic de encefalitis limbica amb anticossos
anticanal de potassi positius.

Cas clinic. Dona de 69 anys, antecedents de diabetes mellitus, fibro-
miagia i osteoporosis, que consulta per ateracié de la memoria a
curt termini, desorientacié temporoespacial, sensacié d ansietat,
episodis de desconexié amb |"entorn i hipersomnia d’'un mesi mig
d'evolucié. Exploracié fisica sense ateracions, no presentava
miotonia. A I'exploracid neuropsicologica destaca MMSE 22/30
punts, amb una ateracio de la memoria de forma generalitzada,
trastorns atencionalsi ateracions frontals (enllentiment, inflexibilitat
cognitiva i fluencies alterades). La ressonancia magnética (RM)
cranial objectiva una alteracié de la senya en la regié hipocampica
bilateral de predomini esquerre. Anticossos antineuronals (Hu, CV2,
Ma2) negatius. Hiponatrémia (132 nM/L). Liquid cefaorraquidi
(LCR): hiperproteinorraquia (0,79 mg/dL) sense cdl-lules. Estudi
microbiologic (gram, cultiu bacteriologic, Ziehl-Nielsen, PCR virus
familia herpes) negatiu. Marcadors tumorals negatius. Topografia
computaritzada C toracoabdominal sense troballes patoldgiques.
Anticossos anticanal de potassi positius (titols ats: prop 800 pM/L).
Sorienta com a encefalitis limbica no paraneoplasica, es redlitza
tractament amb inmunoglobulines endovenoses i bolus de corti-
coides (metilprednisolona 1 g/dia, EV). Presenta milloria clinica
persistint a mes MMSE 28/30 i discreta ateracid de les fluencies.
S objectiva milloria radiolégica amb reduccié de I'extensio de les
lesions ala RM. En I'actualitat la pacient continua amb tractament
inmunomodul ador amb tandes mensual's de corticoids.

Discussio. La EL és una malatia autoinmune poc freqient. Es
tracta principalment d’una sindrome paraneoplasica de pronostic
dolent, secundari a la patologia de base: cancer de pulmé de
cél-lules petitesi en menor freqliencia: testicular, mama, linfomeso
timomes. En un 60% dels casos I’ afectaci 6 neurol 0gica és el primer
simptoma. Parlem d'una EL quan el's anticossos antionconeuronals
sOn negatiusi no hi ha evidéncia de tumor després de tres anys. En
€l nostre cas no es pot excloure una EL paraneoplasica donat que
portem pocs mesos de seguiment i que la preséncia d’ anticossos
anticanals de potassi no és exclusiva de les idiopatiques (prop del
100% de les idiopatiques publicades enfront de < 20% en les
paraneoplasiques). El fet de que els titols d’ anticossos siguin prop
de 800 pM/L ésimportant donat que no existeix per e moment cap
EL paraneoplasica amb titols majors de 400 pM/L. La presencia
dels anticossos es relaciona amb millor pronostic en ambdues
entitats i s'hatrobat una correlacio entre la milloria dels simptomes
neurologics i la davallada dels nivells d’ anticossos. S ha associat
amb hiponatrémia (80% segons la série) com en €l nostre cas, i
també amb fendmens de miotonia (1/10). El tractament inmuno-
modulador (plasmaféresi, inmunoglobulines endovenoses i plasma-
féresi) en pacients amb anticossos anticanal de potassi positiu s ha
demostrat efectiu amb una supervivencia de més de 36 i 60 mesos
en idiopatiques i més de 10 a 22 mesos en paraneoplasiques, tot i
gue no existeix cap série de tractament envers placebo.
Conclusions. Una clinica d'inici subagut de I’ alteracié de la me-
moria de curt termini, crisis parcials complexes, canvis de perso-
nalitat i ateracions de la son ens han de fer pensar en encefalitis
limbica. Detectar els anticossos anticana de potassi és important
perque implica una opci6 terapeutica i condiciona un millor pro-
nostic. S'ha d'assegurar un control exhaustiu en busca del tumor
primari durant tres anys.

RADICULOPATIA LUMBOSACRA,
DIABETESY TERAPIA INMUNOMODULADORA

B. Berlanga, G. Torres, M. Pujol
Hospital Santa Maria. Lleida.

Introduccion. La diabetes es la causa mas comdn de neuropatia pe-

riférica en paises industrializados. Los diabéticos padecen nu-
merosos tipos, entre las que destacan la polineuropatia sensitivo-
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motora 'y simétrica asi como la neuropatia autondmica. La neuro-
patia lumbosacra o amiotrofia diabética es devastadora aunque
infrecuente, por 1o que su deteccion y tratamiento son de gran im-
portancia. La terapia inmunomoduladora estd demostrando su
eficacia en esta afeccion.

Caso clinico. Varén de 63 afios, hipertenso, diabéticoy endlico, que
progresivamente pierde fuerza en las extremidades inferiores, que
le impide la deambulacién junto a intensos dolores en la zona
dorsal, e hemiabdomen y en la extremidad inferior derecha
Exploracién: hipotrofiaen EEIl, paraparesia arreflécticaD (2/5) > |
(3/5), RCP en flexion bilateral, sensibilidad conservada. Explo-
raciones complementarias: bioquimica en la sangre, hemogramay
pruebas de coagulacion normales. hormonas tiroideas, B,,/folatos,
Ig, ANA, ANCA, serologia VIH y Borrelia normales. Liquido
cefalorraquideo (LCR): proteinas 95 mg/dL, glucosa 112 (sangre
166 mg/dL), dos leucocitos, ADA 3,2. RM lumbar: sin alteraciones
valorables. Electromiografia (EMG) 1° radiculopatia aguda L,
izquierda, Ls derecha y S, bilateral. EMG dos meses después:
radiculopatia L, y Lg bilateral con abundante denervacion motora
Consideramos la existencia de una neurorradicul opatia lumbosacra
iniciando tratamiento con 1g 0,4 g/kg/dia EV durante cinco dias. El
enfermo mejord en pocos diasy consiguié deambular con ayuda.
Conclusiones. Aunque la patofisiologia no se entiende bien, todo
apunta a un proceso asociado a ateraciones inmunes y micro-
vasculitis. La terapia inmunomodul adora puede beneficiar a estos
pacientes de igual manera que en la polineuropatia inflamatoria
cronica desmidlinizante, con la que siempre ha de hacerse el
diagnodstico diferencial y en lamononeuropatia multiple.

NEUROPATIA PER VASCULITISNECROTIZANT:
ESTUDI ANATOMOCLINIC | ELECTROMIOGRAFIC
DE 26 PACIENTS

N. Pérez delaOsa? J. Sanchez €, A. Ariza®, J Coll-Canti @
aServei de Neurologia. ® Servei de Anatomia Patol dgica.

Hospital Universitari Germans Triasi Pujol de Badalona.

¢ Servei de Neurologia de I’ Hospital de I’ Esperit Sant

de Santa Coloma. Barcelona.

Introducci6. La neuropatia periférica és un els simptomes inicials
delesvasculitis necrotitzantsi el diagnostic rapid es fonamental pel
pronostic.

Objectius. Determinar quins parametres son (tils pel diagnostic
tempradelamalaltiai quin es el teixit d’ eleccio per fer labiopsia.

Pacients i métodes. S'ha analitzat €ls parametres clinics, biologics,
electromiografics y anatomopatologics de 26 pacients afectes de
vasculitis necrotitzant amb neuropatia periférica. 12 pacients patien
una panarteritis nodosa, tres una malatia de Churg Strauss, dos
Wegener, dos lupus eritematos diseminat, un sarcoidosi i un pacient
amb macroglobulinemia de Waldestrém. Dels pacients 15 tenien
una multineuritis des del punt de vista electromiografic i la resta
una polineuropatia mixta distal, que en tres pacients era simétrica.
La biopsia del n sural var ser diagnostica en un 20% dels casos,
pero s estava afectat neurograficament la positivitat de la biopsia
augmentava al 61%. La biopsia de muscul bessd va augmentar la
rentabilitat de labiopsiafins el 73%.

Conclusions. L' estudi electromiografic es fonamental per detectar
ateracions amb pacients sota sospita de patir una vasculitis necro-
titzant, inclos aquells pacients en que I’examen clinic pot ésser
normal. Es recomana la bidpsia del muscul bessd com a primera
eleccid per fer la biopsia si la neurografia dels nervis surals és
normal. Si laneurografiadel sural esta alterada el teixit de primera
eleccio per fer labiopsia seria el nervi sural i lade miscul passaria
a ser de segona eleccié. En cas de negativitat d’ambdos biopsies
hauria de considerar-se la biopsia renal com la de tercera eleccié
com a procediment diagnostic.
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MIASTENIA DISTAL: DOSCASOS
| REVISIO DE LA LITERATURA

J. Diaz-Manera, L. Molina-Porcel, 1. llla, J. Pradas
Servei de Neurologia. Hospital dela Santa Creu i Sant Pau. Barcelona.

Introducci@. La miasténia és una malaltia autoinmune que afectaa
la unié neuromuscular, manifestant-se com a debilitat ocular, fa-
cial, bulbar, troncular i ales extremitats. Normalment es produeix
una debilitat proximal, pero s ha descrit que d’ un 3 aun 10% dels
malalts presenten debilitat distal a curs de la malatia. Presentem
dos casos clinics de miasténia que debutaren amb debilitat distal.
Casos clinics. Cas 1: pacient de 76 anys, amb antecedents de
malaltia pulmonar obstructiva cronica tipus bronquitis cronic no
corticodepenent, cardiopatia isquémica intervinguda de bypass,
consulta per diploplia binocular horitzontal a la mirada a la
esguerra, paroxistica de predomini vesperti. Inicialment cap altre
simptoma. A I'exploraci6 fisica destacava debilitat del m. recte
superior esquerre amb nistagme paretic, sense cap altra troballa.
Dos setmanes després, consulta per debilitat distal a les
extremitats superior amb empitjorament de la diploplia i ptosis
bilateral. L'exploracié mostra debilitat distal a tots els masculs
explorats (musculs flexors superficials i profons dels dits,
musculs interossis anteriors i posteriors, mascul abductor del
cinque dit) amb fatigabilitat. No presenta debilitat proximal ni en
les extremitats inferiors. Els anticossos antirreceptor d’ acetil-
colina eren de 7 nM (n < 0,5 nM) i la TAC toracica mostrava
canvis postquirdrgicsi absenciade timus. Es vainiciar tractament
amb piridostigmina (240 mg/d) i corticoides (60 mg/dia) amb
evolucié favorable. No es pot administrar azatioprina per nivells
baixos de TMPT. Presenta hiperglicémia secundaria al trac-
tament. Actualment manté una minima debilitat a les extremitats
superiorsi diplopliaseguint tractament amb corticoides adosis de
60 mg/48 h. Cas 2: pacient de 79 anys, sense cap antecedent
médic d’interés que consulta per debilitat distal ales extremitats
superiors (dificultat per netejar-se el cap o agafar coses amb les
mans) i dificultat per ala marxa consistent en entrebancs per peu
caigut bilateral de cinc mesos d'evolucio, de forma continua pero
amb empitjorament vesperti. Tres mesos després, inicia diplopia
binocular horitzontal alamirada aladreta. No presenta cap altra
simptomatologia afegida. A | exploracio fisica destaca marxa en
steppage, incapacitat per posar-se de puntes i de talons, debilitat
4/5 en musculatura distal d extremitats inferiors i fatigabilitat.
Els anticossos antirreceptor de acetilcolinaeren de49 nM i lato-
mografia computaritzada (TAC) toracica no objectiva patologia
timica. L’electromiograma (EMG) demostra un decrement de
I"activitat motora amb |’ estimul repetitiu i descarta neuropatia.
Es desestima la intervencié quirargica per I'edat i s'inicia
tractament amb piridostigmina (240 mg/dia) i corticoides (60
mg/dia) amb bona evoluci6 clinica, als tres mesos assimptomatic
amb tractament.

Discussi@. Presentem dos casos de miasteniad’inici distal, que re-
presenten menys d'un 1% de la nostra serie (2/254). Larevisio bi-
bliografica mostra que d’un 3 a un 10% dels pacients miasténics
presenten debilitat distal de les extremitats durant I’ evolucié de la
malaltia, perd com a simptoma inicial és inclos menys habitual
(1%). Un dels pacients va iniciar amb debilitat en la musculatura
flexora del dits de les mans. L' altre presentava debilitat tant en la
flexio com |'extensié dels peus. En la literatura consultada
I’ afectacio és més freqlient a les extremitats superiors que a les
inferiors, i és la musculatura extensora dels dits de les mans a
diferenciadel primer casla que s afecta de forma predominant. Els
pacients poden presentar altres simptomes tipics de la miasténia
amb I'evolucid clinica, sense que hi hagi un patr6 clarament
establert. Els dos pacients presentats debutaren a una edat superior
as 70 anys, fet que recolza les trovalles dels darrers estudis
demografics que demostren la existencia de dos pics de incidencia
de debut delamaldltia, un al’ adolescéncia-joventut i I’ altreal’ edat
adulta (50-70 anys). En aquest darrer grup de pacients, tant el
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pronostic com el tractament no canvia. Ambdds pacients presentats
varen respondre correctament a tractament amb corticoides.
Conclusions. La presentaci6 aguda o subaguda de dehilitat distal ha
de fer pensar amb la miasténia com una de les possibilitats
diagnostiques. |dentificar la fatigabilitat en una bona anamnesi és
fonamental per una correcta orientacio.

PARESIA UNILATERAL DE PARELLS
CRANIALSBAIXOSCOM A MANIFESTACIO
DE DISSECCIO CAROTIDEA EN DOSMALALTS

S. Ferndndez? L. Romero? M. Jato?, C. Maj6s®, R. Cambra®,
S. Martinez-Yéamos? F. Rubio?

2 Servei de Neurologia. ® Servei de Neurorradiologia. Hospital Universitari
de Bellvitge. Universitat de Barcelona. ¢ Institut de Diagnostic per la Imatge.
L'Hospitalet de Llobregat. Barcelona.

Introduccid. La presentacio tipica de la disseccié de I'artéria
carotida interna (ACI) consisteix en cefalea hemicrania, sindrome
de Horner ipsilateral i deficit focals contralaterals deguts a
isquémia cerebral. L' afectacio aillada de parells cranials baixos és
infreqlient, perd quan aquesta es produeix acostuma a afectar el
Xlle parell cranial.

Casos clinics. Cas 1: home de 57 anys que va consultar per quadre
de ma de cap hemicrania esquerre, disfonia i disfagia. Referia
quadre catarral amb tos irritativa els dies previs. A I'exploracio
destacava una sindrome de Horner esquerra i parésia del parells
cranials IX, X i XI esquerres. Cas 2: home de 47 anys que va
consultar per quadre de cefalea hemicranial esgquerra i ptos
palpebral esquerra. A I'exploracié destacava una sindrome de
Horner esquerrai parésiadel nove parell cranial.

Conclusions. La disseccié de I’ ACI s'ha de considerar en €l diag-
nostic diferencial de I’ afectaci6 aillada del parells cranial baixos,
tot i que no s objectivi afectaciéd del dotze parell.

INFART CEREBRAL PER TROMBO
FLOTANT CAROTIDI GEGANT DESPRES
DE TRACTAMENT AMB CISPLATI

M.A. Font, A. Ledn, A. Escrig, M. Jato, J. Krupinski, F. Rubio.
Servei de Neurologia. Hospital Universitari de Bellvitge.
L'Hospitalet de Llobregat. Barcelona.

Introducci6. La presenciade trombos flotants carotidis com a causa
d'infart isquémic cerebral ésrara. L’ etiologia més freqlient és per
lesions locals de la paret vascular.

Cas clinic. Presentem un pacient de 55 anys que va patir un infart
isquémic extens en € territori de la artéria cerebral mitja (ACM)
esquerra. Com a antecedents a destacar es tracta d'un pacient
exfumador, sense altres factors de risc vascular, diagnosticat de
carcinoma indiferenciat de cél-lula gran de bufeta en estadi
T2N1MO, pel que rebiatractament amb quimioterapia—cisplati 123
mg/mes i gemcitabina 1.758 mg/15 dies— sent I’ Gltima dosi sisdies
abans de la clinica neurologica. Els estudis analitics (bioquimica,
hemograma, coagulaci6, serologies, immunologia) i de risc
trombotic van mostrar Unicament valors elevats de PCR (25,2) i
V SG (83). Els estudis de neuroi matge —tomografia computaritzada
(TAC), ressonancia magnética (RM), angioRM— van mostrar un
infart hemorragic extens en € territori de la ACM esquerra. A
I’ eco-Doppler de troncs supradrtics (TSA) s observaven plagues en
ambdues carotides sense estenosis significatives i preséncia d’'un
trombo flotant de gran mida en la carotida primitiva (CP) esquerrai
bifurcacié esquerra. EI TAC helicoidal cervica confirmava la
ocupacio intralumina de la CP esquerra des de C7-D1 fins a la
bifurcacid. L’ ecocardiograma transtoracic i transesofagic van ser
normalsi al’ estudi d’ aorta toracicano es visualitzaven trombos. El
pacient va seguir tractament amb &cid acetilsalicilic 300 mg durant
un mes, i posteriorment warfarina durant tres mesos. Es varealitzar
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un eco-Doppler de TSA un mes després de la clinica, que va
mostrar la desaparicié quasi completa de la massa hipoecogenica, i
als quatre mesos no es visualitzava el trombo.

Conclusions. Tenint en compte els antecedents del pacient i la pro-
ximitat al’ictus del tractament quimioterapic, creiem quel’ aparicio
del trombo flotant esta relacionada amb el tractament amb cisplati.
Es pot produir la ressolucié espontania d’un trombo flotant en un
pacient inicialment antiagregat.

EFICACIA DIFERENCIAL DEL TRACTAMENT

AMB ANTICOLINESTERASICS SOBRE LA CAPACITAT
FUNCIONAL DE PACIENTSAMB MALALTIA
D'ALZHEIMER DE GRAVETAT LLEUGERA | MODERADA

J. Garre-Olmo, S. Lopez-Pousa, A. Turon-Estrada,

|. Pericot-Nierga, M. Lozano-Gallego, M. Hernandez-Ferrandiz,
E. Gelada-Batlle, V. Morante-Mufioz, A. Isern-Vilardell,

K. Molina-Frometa, J. Vilalta-Franch

Unitat de Valoracié de la Memoria i les Demencies (UVaMiD).

Hospital Santa Caterina. Institut d’ Assisténcia Sanitaria (IAS). Girona.

Introducci6. Actualment hi ha diversos farmacs anticolinesterasics
(AchE) disponibles per al tractament simptomatic de la malaltia
d' Alzheimer (MA) en fases moderadesi moderadament greus. Fins
a moment no s han realitzat estudis comparatius entre els AchE.
L' objectiu del estudi és determinar I’ eficacia diferencial dels AchE
sobre la capacitat funcional.

Pacients i métodes. Estudi prospectiu observaciona de I’ evolucio
de la capacitat funcional en pacients amb MA probable (criteris
NINCDS-ADRDA) de gravetat lleugera i moderada durant un
periode de sis mesos. Els pacients es van vaorar en e moment
basal i als sis mesos amb |a Rapid Disability Rating Scale (RDRS-
2). Es van aplicar quatre models lineals generals per a mesures
repetides amb la puntuacié global delaRDRS-2 i de les subescales
d'activitat de lavida diaria (AVD), de grau d'incapacitat (Gl) i de
problemes especials (GPE) com a variables dependents, el tipus de
tractament i la puntuacié basal global i de les subescales de la
RDRS-2, com a variables independents i I'edat i €l sexe com a
covariables. La mostra estava formada per 100 pacients, dels quals
37 van iniciar tractament amb donepezil, 30 amb rivastigminai 32
amb galantamina. L'edat mitja va ser de 74,7 anys (DE = 5,9;
interval = 57-85), €l 71,0% eren dones i la gravetat va ser lleugera
en el 81% dels casos.

Resultats. No hi havia diferencies significatives entre els grups en
la puntuaci6 basal total de la RDRS-2 ni de les subescales (AVD,
Gl, GPE). La dosis mitja d’ AchE va ser de 5,94 mg/dia (DE =
1,98), 6,41 mg/dia (DE = 1,82) i 14,81 mg/dia (DE = 6,25) per as
pacients tractats amb donepezil, rivastigminai galantamina. Alssis
mesos no es van observar diferéncies significatives en la puntuacio
global delaRDRS-2 ni en les subescales de Gl ni de GPE entre els
grups. Si esvaobservar una diferencia significativa entre donepezil
i rivastigmina en la subescala AVD, amb una diferéncia de
puntuaci6 entre ambdés grups de 0,80 punts —interval de confianca
(IC) del 95% = 0,01-1,57; p = 0,047—.

Conclusions. No hi ha diferéncies en la capacitat funcional global
valorada amb la RDRS-2 als sis mesos segons el tipus de AchE.
S6n necessaris estudis que determinin la significacié clinica de la
diferéncia que es va observar a la subescala de AVD entre els pa-
cients tractats amb donepezil i rivastigmina.
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INFARTS DE REPETICIO EN UN PACIENT
AMB DOLICOECTASIA VERTEBROBASILAR

L. Gonzdez-Mera? L. Gubieras-Lillo? L. Romero-Pinel @,

R. Cambra-Marti ®, M.A. de Miquel-Miquel °, S. Coll ¢,

S. Martinez-Y élamos? M. Jato de Evan?, F. Rubio-Borrego?
2Servei de Neurologia. ® Servei de Neurorradiologia. Hospital Universitari
de Bellvitge. © Institut de Diagnostic per la Imatge. L' Hospitalet de Llobregat.
Barcelona.

Introducci6. La dolicoectasia vertebrobasilar (DVB) és una ano-
malia arterial que consisteix en elongacio, dilatacio i tortuositat de
les artéries de la circulaci6 cerebral posterior. Aquesta anomalia
anatomica es troba aproximadament en el 0,05-0,1% de la poblacio
general sana i s'associa ocasionalment amb accidents isquemics
cerebrals, compressio de nerviso tronc i hidrocefalia. Laincidencia
d’ictus ésmolt baixai els mecanismes pels quals es produeixen no
estan ben definits.

Cas clinic. Presentem el cas d'un pacient de 59 anys hipertens i
dislipémic que es va portar a urgencies per pérdua de forca i
sensibilitat de les extremitats dretes junt amb diplopia i disartria.
En menys de 24 hores progressa a tetraplegia. El pacient havia
presentat en e Ultims 12 anys quatre infarts protuberencias
lateroinferiors amb lamateixa clinica. Després del’ dltim, cinc anys
abans, es va iniciar tractament anticoagulant. La ressonancia
magnética (RM) posava de manifest una lesié foca isguémica
bulboprotuberencial esguerra i lesions hipoxicoisquémiques a la
substancia blanca periventricular i subcortical. A I'angioRM es
veiaunadilatacio fusiforme de I’ artéria vertebral i basilar amb flux
vascular a seu interior. A I'arteriografia hi havia dilatacio
pseudoaneurismatica fusiforme en porcions distals vertebrals que
es perllongava fins a tronc basilar. Presentava un flux lent i
turbulent fins la porci6 distal de la que depenia I’ artéria cerebral
posterior (ACP), I'artéria cerebelosa superior (ACS) i |'artéria
cerebel -losa anteroinferior (AICA), aixi com una dilatacio de les
arteries perforants del tronc basilar.

Conclusions. Ladolicoectasia vertebrobasilar ha d’ ésser considerada
com a una possible causa d'infarts protuberencials de repeticio. El
mecanisme podria ser tant hemodinamic com per trombosislocal.

MIELITISAGUDA ASSOCIADA
A ESPONDILODISCITISTUBERCULOSA

L. Gubieras® N. Caballol 2 S. Fernandez?, S. Martinez-Y éamos?,
C. Pefia®, A. Marnov ¢, A. Vidaller ¢, C. Magjés®, F. Rubio?

2Sarvel de Neurologia. ® Servei de Malalties Infeccioses. © Servei de Neurocirurgia.
dServei de Medicina Interna. ®Servei de Radiologia. Hospital Universitari

de Bellvitge. L' Hospitalet de Llobregat. Barcelona.

Introducci6. La mielitis necrotitzant és una entitat infreqiient que
pot trobar-se associada, entre d'altres, a quadres infecciosos. Es
descriu un pacient amb ancecedent d’ espondilodiscitis tuberculosa
gue va presentar unamielitis aguda longitudinal.

Casclinic. Pacient de 44 anys natural del Congo que va consultar per
un quadre de paraparésia progressiva de 15 dies d evolucio. A
I’exploracié neurologica destacava una paraparésia 2/5, hipoestesia
amb nivell sengitiu Dg, hiperrefléxiaa extremitats inferiorsi Babinski
bilateral. Laressonanciamagnetica (RM) dorsolumbar vamostrar una
imatge compatible amb espondilodiscitis Dg-D; amb granuloma
epidural a aquesta zona i compressio del cordd medul lar. Es va
realitzar una laminectomia Ds-Dg, corporectomia Dg i resseccid del
granulomaepidural Dg. L' anatomia patol ogicade lamostraquirdrgica
va ser compatible amb & granuloma tuberculds amb cultius positius
per Mycobacterium tuberculosis. Es va iniciar tractament amb
isoniazida, pirazinamida i rifampicina Durant € postoperatori la
paraparéssia va progressar fins la paraplegia, pel que es va redlitzar
una RM dorsolumbar i una reviso de I'area quirlrgica sense
evidenciade signes de compressid medul -lar. La puncié lumbar vaser
normal. El quadre va continuar progressant afegint-se una parésia a
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extremitats superiors 4/5 i ascens del nivell sensitiu fins a C4-Cg. La
RM cervico-dorso-lumbar vamostrar unalesié hiperintensaen T, que
afectavalamedul Jadorsd i cervical fins C, amb un engruiximent del
cordd medul-lar. Es va iniciar tractament amb metilprednisolona a
ates dosis amb milloria discretade laparésia.

Conclusions. El quadre clinic i radiologic és compatible amb una
midlitis agudalongitudina . Encaraque infreqlient, aquestacomplicacio
s ha descrit en la infeccié per Mycobacterium tuberculosis, pel que
considerem que aquestaha pogut ser I etiologia en € nostre malalt.

CARACTERI STIQUES NEUROPSICOLOGIQUES
DIFERENCIALSENTRE PACIENTSAMB MALALTIA
D'ALZHEIMER EN FASE INICIAL | PACIENTSAMB
DETERIORAMENT COGNITIU LLEUGER

M. Hernandez-Ferrandiz, M. Lozano-Gallego, S. L 6pez-Pousa,
A. Turén-Estrada, I. Pericot-Nierga, J. Garre-Olmo,

V. Morante-Mufoz, M.M. Cruz-Reina, A. Isern-Vilardell,

E. Gelada-Batlle, J. Vilata-Franch

Unitat de Deteriorament Cognitiu Lleuger (UDCLL).

Hospital Santa Caterina. Institut d’ Assistencia Sanitaria (IAS). Girona

Introduccié. La malatia d’ Alzheimer (MA) és un procés degene-
ratiu que es caracteritza per un inici insidiés i progressiu de dete-
riorament cognitiu i funcional. Actualment no hi ha cap marcador
biologic que permeti realitzar un diagndstic precog. El rendiment
dels pacients amb queixes de memoria o d'altres funcions
cognitives en els tests neuropsicologics s’ ha mostrat eficag en la
identificacio de patrons de deteriorament cognitiu Ileuger, que
poden ser indicadors fiables d’ unafase incipient de MA. L' objectiu
del estudi és determinar les diferéncies neuropsicol ogiques entre
pacients amb MA en faseinicial i pacientsamb DCLL.

Pacientsi métodes. Estudi de casosi controls amb pacientsamb MA
i DCLL per determinar les caracteristiques neuropsicologiques
diferencials entre ambdds grups. Es van sdleccionar de forma
consecutiva tots el's pacients amb diagnostic clinic de MA (criteris
NINCDS-ADRDA) o diagnostic clinic de DCLL (criteris de la So-
cietat Espanyola de Neurologia), que van requerir una exploracio
neuropsicologica amplia per objectivar la presencia de
deteriorament cognitiu. L'exploracié neuropsicologica estava
formada per tests i subtests de diverses bateries: bateria del Dr.
Salamero (vocabulari, memoria visual, verbal i associativa, cubs,
clau de nimeros, tapping, semblances, test trail making part A i B,
digits immediats i inversos), subtests del test Barcelona (PIEN)
—orientacio, control mental, comprensié verbal, memoria d apre-
nentatge, fluéncia semanticai fonémica, funcié premotora—, test de
denominacié de la bateria RBNS, test de Stroop, Wisconsin Card
Sorting Test (WCST), Torre de Londresi lafigura complexade Rey.
Esvan calcular les puntuacions tipiquesi centils de cadatest i esva
categoritzar e rendiment en deficitari i no deficitari. Esvaaplicar la
prova de ji a quadrat per contrastar s les fregiiencies que es van
observar de rendiment en els tests presentaven diferéncies
significatives entre els grups, i es va calcular I’ odds ratio (OR) per
determinar la magnitud de |'associacio entre el diagnostic i el
rendiment neuropsicologic. La mostra estava formada per 119
pacients, 82 amb diagnostic de DCLL i 37 amb diagnostic de MA.
El 57% dels pacients de grup de DCLL eren dones, € 80,5% estaven
casats, €l 8,5% separats o divorciatsi el 7,3% vidus.

Resultats. EI motiu de consulta va ser € de pérdua progressiva de
memoria en € 56% dels casos. En € grup de MA € 49% eren
dones, el 83,8% estaven casats, € 8,1% vidus, € 5,4% separats o
divorciatsi € 2,7% solters. El motiu de consultava ser € de perdua
progressiva de memoria en € 71,4% dels casos. Els pacients amb
DCLL tenien una edat inferior al grup de pacients amb MA (5,9
anysdediferencia; interval de confianga (1C) del 95% = 3,1-8,6; p <
0,001) i major escolaritat (1,7 anys de diferéncia; IC del 95% = 0,3-
3,1; p = 0,015). El nivell premorbid estimat mitjancant el test de
vocabulari del WAIS no va presentar diferéncies significatives entre
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ambdds grups (p > 0,05). Es vaobservar en els pacientsamb MA un
percentatge significatiu (p > 0,05) de rendiment deficitari respecte al
grup amb DCLL en els seglients tests: orientacid temporal, control
mental en ordre invers, imatges superposades T, claus, cubs, Figura
de Rey (copia i memoria), denominacid, funcié premotora,
abstracci6 de proverbis, memoria verbal, memoria associativa, corba
d aprenentatge, Sroop i Torre de Londres (3N i 51-).

Conclusions. Els pacients amb MA en fase inicial i els pacients
amb DCLL presenten un patré de rendiment neuropsicol 0gic quali-
tativament similar, perd quantitativament diferent, amb un major
percentatge de rendiment deficitari en tests de funcié fronto-
executivai de funcid temporoparietal. Son necessaris estudis pros-
pectius que permetin identificar els tests amb major vaidesa de
criteri predictiva per tal d'identificar de forma precog els processos
degeneratius en fases incipients.

ATROFIA CORTICAL POSTERIOR:
A PROPOSITO DE UN CASO

M. Herndndez-Pardo, M. Juncadella, J. Gascon,
A. Estrig, S. Jauma, R. Refié

Unidad de Demencias. Hospital Universitario de Bellvitge.
L'Hospitalet de Llobregat. Barcelona.

Introduccion. La atrofia cortical posterior (ACP) es una demencia
degenerativa cortical de comienzo focal que se caracteriza
principal mente por problemas visuoespacialesy apraxicos. LaACP
se presenta de forma esporédica normal mente en la sexta década de
lavida. Se calcula que en una consulta neurol égica especializada
pueden representar en torno a uno por cada 50 casos de enfermedad
deAlzheimer.

Caso clinico. Mujer de 64 afios que refiere problemas visuales y
torpeza en las tareas domésticas. Se realiz6 exploracion neuro-
l6gica, neuropsicoldgica y oftalmoldgica, asi como pruebas de
neuroimagen —tomografia computarizada por emisién de fotén
Unico (SPECT) y resonancia magnética (RM)— y neurofisiol6gicas
(PEV). Los resultados de | as exploraciones sugieren que la paciente
cumple los criterios de Benson et a para el diagnostico de laACP,
ya que presentaba ataxia visual, simultagnosia, heminegligencia
izquierda, prosopagnosia y apraxia. La P100 estaba dentro de la
normalidad. Las pruebas de SPECT y RM mostraron una grave
afectacion parietotemporal y occipitoparietal derecha.
Conclusiones. La semiologia que presenta la paciente sugiere afec-
tacion de la via occipitoparietal, responsable de la ataxia 6ptica,
simultagnosiay problemas de negligencia espacial. También sugiere
afectacion occipitotemporal, que explicariala prosopagnosia.

EFICACIA DIFERENCIAL DEL TRACTAMENT
AMB ANTICOLINESTERASICS SOBRE DIVERSES
FUNCIONS NEUROPSICOL OGIQUES DURANT
UN PERI{ODE DE SISMESOS

S. Lopez-Pousa, A. Turén-Estrada, J. Garre-Olmo,

I. Pericot-Nierga, M. Lozano-Gallego, M. Hernandez-Ferrandiz,
E. Gelada-Batlle, V. Morante-Mufioz, A. Isern-Vilardell,

K. Molina-Frometa, J. Vilalta-Franch

Unitat de Valoracié de la Memoria i les Demencies (UVaMiD).

Hospital Santa Caterina. Institut d’ Assisténcia Sanitaria (IAS). Girona.

Introducci6. Actualment hi ha diversos farmacs anticolinesterasics
(AchE) disponibles per al tractament simptométic de la malaltia
d’ Alzheimer (MA), en fases moderades i moderadament greus.
L' objectiu del estudi és determinar I’ eficacia diferencial dels AchE
sobre €l llenguatge comprensiu i expressiu, la memoria recent i
d'aprenentatge, I’ atencio, les praxis, € calcul, I abstracci6 verbal i
la percepcio respecte a una mostra d’ historia de pacients amb MA
no tractats amb AchE.

Pacients i metodes. Estudi prospectiu observaciona de I’ evolucié
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de la capacitat cognitiva en pacients amb MA probable (criteris
NINCDS-ADRDA) de gravetat lleugera i moderada durant un
periode de sis mesos. Els pacients es van valorar en € moment
basal i als sis mesos amb e Cambridge Cognitive Examination
(CAMCOG). Es va aplicar un model lineal general per a mesures
repetides amb la puntuacié de les subescales del CAMCOG com a
variables dependents, el tipus de tractament com a variable
independent i I’edat i la puntuacié basal de cada subescala del
CAMCOG com a covariables. La mostra estava formada per 150
pacients, dels quals 40 van iniciar tractament amb donepezil, 31
amb rivastigming, 32 amb galantamina i 47 formaven part d' una
mostra historica de pacients atesos a la UVaMiD entre els anys
1991 i 1996, que no havien estat tractats amb AchE. L’ edat mitjava
ser de 73,8 anys (DE = 6,9; interval = 52-86); el 69,9% eren dones
i lagravetat va ser [leugera en el 76,7% dels casos.

Resultats. No hi havia diferéncies significatives entre els grups en
la puntuaci6 basal de les subescales del CAMCOG (p > 0,05). La
dosis mitja d’ AchE va ser de 5,87 mg/dia (DE= 1,92), 6,41 mg/dia
(DE = 1,82) i 14,81 mg/dia (DE = 6,25) per as pacients tractats
amb donepezil, rivastigminai galantamina respectivament. Als sis
mesos els pacients no tractats van presentar un deteriorament
significatiu (p < 0,05) en llenguatge comprensiu, expressiu, aten-
cio, praxis, calcul i percepcid respecte a grup que es va tractar
amb donepezil, en llenguatge expressiu i praxis respecte a grup
tractat amb rivastigmina i en llenguatge comprensiu i atencié
respecte al's pacients tractats amb galantamina.

Conclusions. Hi ha diferéncies en e rendiment cognitiu valorat amb
e CAMCOG als sis mesos segons € tipus de tractament amb AchE
realitzat. SOn necessaris estudis que determinin lasignificacio clinica
de les diferencies que es van observar ales arees neuropsicol 0giques
que esvan avaluar entre els grups de tractament.

CARACTERISTIQUES NEUROPSICOL OGIQUES
DELSPACIENTSAMB DETERIORAMENT COGNITIU
LLEUATESOS EN UNA UNITAT DE DEMENCIES

M. Lozano-Gallego, M. Hernandez-Ferrandiz, S. L épez-Pousa,
A. Turon-Estrada, |. Pericot-Nierga, J. Garre-Olmo,

V. Morante-Mufoz, M.M. Cruz-Reina, A. Isern-Vilardell,

E. Gelada-Batlle, J. Vilata-Franch

Unitat de Deteriorament Cognitiu LLeuger (UDCLL).

Hospital Santa Caterina. Institut d’ Assistencia Sanitaria (I1AS). Girona.

Introduccid. Lademencia és una sindrome que es caracteritza per un
progressiu deteriorament cognitiu i funcional. Tanmateix, hi ha un
continuum entre |’ envelliment normal, el deteriorament cognitiui la
demeéncia. Donada I’ elevada prevaléncia de la demenciai la major
sensibilitat de la poblacié davant de signes i simptomes que puguin
ser I'inici d'una deméncia, actuament a les unitats de deméncies
cada vegada és més freqlient la consulta per queixes subjectives de
memoria i per deteriorament cognitiu lleu (DCLL). L' objectiu de
I"estudi és descriure les caracteristiques cliniques i sociodemo-
grafiques del's pacients que consulten a una unitat especialitzada per
problemes de memoriai deteriorament cognitiu.

Pacients i metodes. Estudi observaciona descriptiu dels pacients
atesos amb diagnostic clinic de DCLL (criteris de la Societat Es-
panyola de Neurologia). Es va recollir de forma protocolitzada el
motiu de consulta, les caracteristiques sociodemografiques i es
resultats de la bateria neuropsicologica que es va administrar as
pacients durant € procés diagnostic. L’ exploracié neuropsicologica
estava formada per testsi subtests de diverses bateries: bateriadel Dr.
Saamero (vocabulari, memoriavisual, verbal i associativa, cubs, clau
de nimeros, tapping, semblances, test trail making part A i B, digits
immediatsi inversos), subtests del test Barcelona (PIEN) (orientacio,
control mental, comprensié-verbal, memoria d’ aprenentatge, fluencia
semantica i foneémica, funcid premotora), test de denominacié de la
bateria RBNS, test de Stroop, Wisconsin Card Sorting Test (WCST),
Torre de Londres i Figura complexa de Rey. Es van cdcular les
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puntuacions tipiques i centils de cada test i es va categoritzar
rendiment en deficitari i no deficitari. Aixi mateix, es vareditzar una
andis descriptiva mitjangant técniques per a dades quantitetives
(mesures de tendencia central i de dispersio) i per adades qualitatives
(mesures de frequiencia absoluta i relativa. La mostra estava formada
per 108 pacients, dels quals € 54% eren dones, estaven casats €
79,4%, e 6,5% eren solters, d 7,5% vidus i e 6,5% separats o
divorciats. L' edat mitjana va ser de 55,9 anys (DE = 11,2), i € grup
d'edat magjoritari vaser € compres entre els50i 69 anys (68,5%). L’
escolaritat mitjavaser de 8,17 anys (DE = 3,56; interval = 0-19).
Resultats. EI motiu de consulta principal va ser € de pérdua pro-
gressiva de memoria (56%), seguit de ateracions cognitives (29%).
Elstests en els que esvaobservar un mgjor percentatge de rendiment
deficitari (> 50%) van ser: test de funcid premotora, figura de Rey
(memoria), test de Stroop i WCST. Elstests en és que es va observar
un major percentatge de rendiment no deficitari (< 10%) van ser: €
d'orientacié, de control mental, de reconeixement d'imatges
superposades, de digits en ordre directe, de memoria visua per
figures simples, de memoria associativai € test de semblances.
Conclusions. La consulta per perdua de memoria i ateracions
cognitives té una elevada freqliencia en persones entre els 50 i els
69 anys i no sobserven diferencies per sexe. Globament, €l
conjunt de tasgues neuropsicoldgiques que presenten un major
percentatge de rendiments deficitaris son les que es relacionen amb
la funcié frontoexecutiva. SOn necessaris estudis que permetin
determinar patrons neuropsi col ogics especifics de DCLL.

VARIANTE AXONAL MOTORA DEL SINDROME
DE GUILLAIN-BARRE (AMAN) ASOCIADO A GOLPE
DE CALOR: PRESENTACION DE DOS CASOS

A. Martinez-Domefio, M. Martinez-Lage, L. Molina, J. Diaz,
J. Pagonabarraga, A. Aleu, J.L. Marti-Vilalta, J. Pradas
Servicio de Neurologia. Hospital dela Santa Creu i Sant Pau. Barcelona.

Introduccion. El golpe de calor (heat stroke) es unaentidad grave que
se caracteriza por hipertermia> 40 °C junto adisfuncion del sistema
nervioso central (SNC) —ddlirium, convulsiones e incluso coma-.
Los pacientes presentan hipertermia, taquicardia e hiperventilacion,
y evolucionan hacia un falo multiorgdnico que condiciona €
prondstico. EI AMAN (acute motor-axonal neuropathy) es una
variante del sindrome de Guillain-Barré, que se caracteriza por
presentar datos electrofisiolégicos y neuropatol 6gicos que demues-
tran lesion axonal; corresponde a un 5% de los casos. Presentamos
dos pacientes que desarrollaron tetraparesia una semana después de
sufrir un golpe de calor.

Casos clinicos. Caso 1: mujer de 71 afios sin antecedentes de
interés, que presenta disminucion del nivel de consciencia (GCS 3)
e hipertermia de 41 °C. Analiticamente presenta hipocalemia y
alcalosis respiratoria, y a las 6 horas presenta fallo multiorganico
—hipotension, rabdomiolisis (CK 12.916 U/L), fallo renal (Cr 166
mmol/L), dafio miocérdico (TropT 0,66 ug/L) y hepatico (AST 438
U/L) y CID (plaguetas 21.000 x 10%L, INR 1,48)—. Se realizan
cultivos de orina, sangre y liquido cefalorraquideo (LCR) sin
evidencia de infeccion. La bioquimica del LCR no mostraba
alteraciones. Tras 10 dias de |OT se procede aretirar la sedacion y
la paciente presenta tetraplgjia flacida, con arreflexia universal
(excepto deltoideo y tricipital derecho) y RCP flexor bilateral. Se
repite la puncién lumbar, que muestra disociacién abumino-
citolégica, y se solicita un electromiograma (EMG) cuyos re-
sultados son compatibles con AMAN. La serologia de C. jejuni y
los anticuerpos antigangliésidos fueron negativos. Se realizd
tratamiento con inmunoglobulinas endovenosas, sin que presentara
una mejoria clinica. Caso 2: varon de 48 afios con antecedentes de
meningitis en la infancia (sin secuelas) que acude a Urgencias por
presentar hipertermia de 42 °C y cuadro confusional que
evoluciona hacia € estupor. Desarrolla fallo multiorganico, que
precisa traslado a la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI), con

REV NEUROL 2004; 38 (12): 1186-1197

V111 REUNION DE LA SOCIETAT CATALANA DE NEUROLOGIA

resultados negativos paralos cultivos de sangre, oring, hecesy LCR
(hasta el resultado se instaura cobertura de meningoencefalitis). En
el LCR no habia células y las proteinas eran de 0,51 g/L. Una
semanatras el inicio del cuadro el paciente desarrolla tetraparesia,
con reflgjos preservados y RCP flexor bilateral. Se repite la
puncién lumbar que muestra unas proteinas de 1,52 g/L (sin
células). Se realiza un EMG cuyos hallazgos son compatibles con
un AMAN. La serologia de C. jgjuni y los anticuerpos anti-
gangliésidos fueron negativos. El paciente recibié tratamiento con
inmunoglobulinas endovenosas, con buena evolucidn clinicaquele
permite la deambulacion. La clinicainicial de ambos pacientes es
compatible, tras descartar un origen infeccioso, con un golpe de
calor. Se han descrito diversas secuelas neurolGgicas en esta
entidad (hasta en un 33% de €llos, principalmente deterioro cog-
nitivo, ataxia y hemiparesia); es rara la asociacion con neuropatia
periférica. Se han publicado cuatro casos de polineuropatias agudas
secundarias a golpe de calor; tres de ellos han presentado en €l
estudio electrofisioldgico datos compatibles con sindrome de
Guillain-Barré, sin afectacion axona como en nuestros casos. El
AMAN se ha relacionado hasta en un 76% de los casos con
infeccion por C. jejuni y con la presencia de anticuerpos anti-
gangliésidos (GM1, GD1lay GD1b), aunque en nuestros pacientes
resultaron negativos. También se ha descrito un predominio
estacional (verano), relacionado con el aumento de infecciones por
C. jegjuni. EI mecanismo fisiopatoldgico que provoca un dafio
axonal tras un golpe de calor no esté aclarado, pero se especula que
una reaccion de citocinas destruya la barrera hematoneurona y
provoque la exposicion del antigeno del nervio periférico y una
respuesta autoinmune contra él.

Conclusiones. El golpe de calor es una entidad que puede provocar
e desarrollo de una polineuropatia aguda; es importante €l
diagnostico precoz y lainstauracion de un tratamiento. Son claves
para el diagndstico precoz la clinica, la bioquimicadel LCR y €
estudio electrofisiol 6gico.

HEMORRAGIA INTRACEREBRAL ESPONTANIA
BILATERAL SECUNDARIA A REACCIO TIRAMINICA

M. Martinez-Lage? A. Martinez Domefio &,

L. Molina-Porcel & J. Marti-Fabregas?, J. 2Pérez Blanco
aServei de Neurologia. ® Servei de Psiquiatria. Hospital de Santa
Creu i Sant Pau. Universitat Autonoma de Barcelona. Barcelona.

Introducci6. Tan sols el 2% de les hemorragiesintracerebrals (HIC)
son hilaterals. Les etiologies més habituals son: defectes de la
coagulacié, neoplasies, angiopaties i trombosis venoses cerebrals.
Presentem el cas d’una pacient amb HIC bilateral degut a reaccié
tiraminica per consum de formatge en el context de tractament amb
IMAO (' efecte formatge’).

Casclinic. Donade 46 anys, exfumadora, diagnosticada de trastorn
depressiu major recurrent resistent a tractament, actualment amb
liti (400 mg/12 h) i fenelzina (30 mg/12 h). Consulta per cefalea
intensa holocranial de instauracié brusca, nausees i alteracié en
I’evocacio del llenguatge. A I exploracio fisica la tensi6 arterial a
I'ingrés era de 130/85 mmHg. Destacava afasia d'expressio i
hiperrefléxia generalitzada. Més endavant es van objectivar
alteracions neuropsicologiques d' afectacio frontal. La tomografia
computaritzada (TAC) cranial objectiva un hematoma cortical
frontal dret i un hematoma cortical frontal prerrolandic esquerra,
ambdos oberts a espai subaracnoidal. L’ arteriografia mostra els
canvis secundaris a |’ ocupacio d’ espai dels hematomes i estenosis
de artéria vertebral dreta del 50% com a troballa. Litémia normal
(0,64 mmol/L). Marcadors tumorals negatius. Funcid tircidal nor-
mal. Rx detorax i ECG sense alteracions. PCR < 5 mg/dL. Doppler
transcranial normal. Estudi de discrasia sanguinea (incloent factor
VI, factor de von Willebrand, cofactor de ristocetina) normal. Es
va fer ressonancia magnética (RM) cranial (incloent sequéncies
d’ecogradient) als dos mesos de I'inici persistint restes d’he-
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morragia sense cap lesid subjacent. Esvadecidir tractament médic.
L'evolucio clinica va ser favorable amb milloria complerta de
I'afasia i milloria significativa de les lesions neuropsicol 0giques,
sense recurrencies després d'un seguiment de sis mesos. Durant
I'ingrés i després d'una anamnesis dirigida, la pacient va referir
consum de formatge curat en quantitats importants just abans de
I'inici del quadre, amb la confianga de que ja ho havia fet abans
sense cap simptomatologia adversa. La HIC espontania pot ser
secundaria a multiples etiologies; destaca la hipertensio arterial
(HTA), angiopatia amiloide, aneurismes, malformacions arterio-
venoses, farmacs antitrombotics, toxics (cocaina, alcohol, amfeta-
mines...), tumors, malaties hematologiques i vasculitis; etiologies
que varien quan es tracta d'HIC bilaterals. L' estudi etiologic en la
nostra pacient va ser negatiu, incloent vasculopaties (arteriografia
cerebral normal), recerca de tumor primari 0 metastasic, malalties
hematol 6giques, angiopatia amiloide (edat, RM ecogradient sense
microsagnats). L’etiologia hipertensiva es descarta per la manca
d'antecedents i xifres elevades, |a topografia dels hematomes i la
seva hilateralitat. La resta de possibilitats es van descartar per
anamnesis i resultats analitics normals. En la nostra pacient, per
exclusio de les causes abans esmentades i 1a possible relaci6 causal
amb latransgressio dietética ens vafer atribuir I'HIC a unareaccio
tiraminica deguda a la coincidéncia de tractament amb IMAO i
consum de formatge curat. Existeixen molt pocs casos a la
literatura de HIC per efecte tiraminic. La majoria son aportacions
molt antigues, diagnosticades en la era pre-TC. Els pocs casos
comunicats corresponen a HIC Uniques, amb una edat mitjana de
40 anys i un predomini en les dones. El pic de hipertensié arterial
pot ser paroxistic i transitori i, com en €l nostre cas, €l pacient pot
estar normotens a seu ingrés.

Conclusions. La reaccid tiraminica és una causa excepcional
d hemorragia intracerebral bilateral. El seu diagnostic s hauria de
fer després de descartar atres etiologies.

ESPECTROSCOPIA PER RESONANCIA
MAGNETICA A LA NEUROCISTICERCOSI

L. Molina-Porcel 2 R. Belvis2 L. San Roman®, J. Diaz-Manera?,
E. Guardia®, JBarrios®, J. Mufioz¢, A. Aleu? A. Escartin?®
3Servel de Neurologia. P Unitat de Neurorradiol ogia.

¢Unitat de Malalties Infeccioses. Hospital de la Santa Creu

i Sant Pau. Universitat Autonoma de Barcelona. Barcelona.

Introduccié. La neurocisticercosi és una infestaciéo per Taenia
solium amb el porc com principal hoste intermig. Es la principal
causa d'epilépsia adquirida tardana en paisos en vies de
desenvolupament. Els criteris diagnostics son clinics, epide-
miologics, serologis i radiologics —tomografia computaritzada
(TAC)/ressonancia magnética (RM). L’ espectrometriaper RM s ha
fet servir per a fer é diagnostic diferencial de lesions quistiques,
per a estudi de la fisiopatologia del quist i s'ha proposat com a
métode d’ estudi de la viabilitat.

Cas clinic. Dona de 26 anys, natural de Bolivia, sense antecedents
familiars ni personals d'interés que consulta per cinc crisis
epil éptiques toni cocloniques generalitzades en els darrers 11 mesos.
L'exploracié fisica és normal. La RM craniad mostra mdltiples
quists amb presencia d'escolex, a la zona del parénquima i
intraventricular, amb un minim edema perilesional. El liquid
cefalorraquidi mostra eosinofilia i serologia compatible amb
neurocisticercosi. Realitzem seqiiéncies espectomeétriques univoxel
amb temps d’'eco de 36/131 ms centrades en un quist de la regio
frontoparietal esquerra, i S objectiva depleccid de n-acetil aspartat,
tot i que amb persistencia d'aguest pic, presencia de lactat i de
myoinositol, persisténcia de nivells de colina amb creatinina
elevada. Es trobaren baixos €ls nivells de n-acetil aspartat tot i que
persisteixen probablement per contaminacio parenquimatosa, ja que
és un marcador neuronal que no té aveure amb I’ activitat del quist.
Trobem pics de lactat i d’aminoacids que son tipics de processos
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infecciosos de caracteristiques inespecifiques. Trobem elevats els
nivells de creatinina fosoforilada associats a colina, que tot i que en
un estudi ex vivo ho havien relacionat amb activitat de la paret
muscular del quist, i per tant amb un quist viable, in vivo aixo ha
estat més dificil de demostrar perque la creatinina forma part del
metabolisme del sistema nervids central i es troba aixecada en
ambdos casos. Una limitacio del tipus de técnica de univoxel ésla
de discernir s la preséncia de determinats alteracions en €ls
metabolits és degut a contaminacid parenquimatosa o a propi quist
com és el cas delacreatinina

Conclusions. L’ espectrometria per RM recolza la natura infecciosa
del quist i laviabilitat del parasit. Aquesta informacio pot ajudar a
seleccionar lamillor terdpia pel malalt.

HEMORRAGIA CEREBRAL MASSIVA

COM A CAUSA DE MORT EN UN CAS
D’ENCEFALOPATIA DE CREUTZFELDT-JAKOB

I. Pericot-Nierga, A. Turén-Estrada, S. L6pez-Pousa,

M. Lozano-Gallego, J. Garre-Olmo, M. Hernandez-Ferrandiz,
V. Morante-Mufioz, A. Isern-Vila, E. Gelada-Batlle,

K. Molina-Frometa

Unitat de Valoraci6 dela Memoria i les Demeéncies (UVaMiD).

Hospital de Santa Caterina. Institut d’ Assisténcia Sanitaria (I1AS). Girona.

Introduccié Les encefalopaties espongiformes transmissibles hu-
manes es poden presentar com malalties esporadiques, infecciosesi
hereditaries. L'agent responsable de totes elles és € prid, que es
propagai diposita progressivament en el sistema nerviés central. El
pri6 es genera a partir d'un canvi conformacional en la proteina
pridnica PrB, que és un component fisiologic de les cél-lules
nervioses normals. La majoria de casos de malalties per prions
(85%) son casos esporadics en els quals, per causes encara
desconegudes, s ha produit de forma espontania la conversio de la
isoforma normal PrP a la isoforma patologica causant de la
malaltia. L' encefalopatia de Creutzfeldt-Jakob sol presentar-se en
adults de mitjana i avancada edat, especiament a partir dels 70
anys. Clinicament doéna Iloc a una deméncia rapidament evolutiva
associada a mioclonies i atres simptomes focals neurol dgics, com
disfuncio cerebel-losa o deteriorament visual. Presentem el cas
clinic d'un pacient de 61 anys amb encefalopatia de Creutzfeldt-
Jakob.

Casclinic. Pacient de 61 anys d' edat, sense antecedents patol 0gics
d'interés, que consulta per dificultat en la concentraci6 i déficit de
memoria recent d’'uns tres mesos d’evolucié, associat a lentitud
psicomotora. L' exploracié neurologica a I'inici fou normal, aixi
com una analitica basica, una tomografia computaritzada (TAC)
crania i una punci6 lumbar. Es va practicar un electroencefalo-
grama (EEG), que va mostrar una activitat de fons lentificada amb
unaactivitat delta amb voltatges alts que es presentaven en salves, i
la ressonancia magnética (RM) cranial va evidenciar una hiper-
intensitat cortical en sequéncies T,, FLAIR i difusié. L’ exploracié
neuropsicologica va mostrar un alentiment psicomotor, de-
sorientacio en el temps, espai i personai un deficit en lamemoria
verbal, memoria immediata i memoria d aprenentatge. El pacient
va presentar un empitjorament progressiu, i as quatre mesos de
I'inici de la clinica presentava una sindrome afaso-apracto-agno-
sica, mioclonies, rigidesa generalitzada, incontinéncia urinaria,
grasping bilateral i mutisme acinétic. L’ estudi dela proteina14.3.3
del liquid cefalorraquidi (LCR) va ser positiva i I'estudi
anatomopatologic va confirmar una encefalopatia de Creutzfeldt-
Jakob esporadica. La causa immediata de mort va ser una
hemorragia cerebral massiva que afectava els lobuls temporal i
occipital de I'hemisferi cerebral dret, aixi com una atra a I'he-
misferi cerebel-|6s dret.

Conclusions. Presentem el cas clinic d’ un pacient de 61 anys amb
encefalopatia de Creutzfeldt-Jakob esporadica que va iniciar amb
un deteriorament cognitiu rapidamente evolutiu, sent exitus als sis

REV NEUROL 2004; 38 (12): 1186-1197



mesos de I'inici de la clinica. La causa immediata de mort va ser
una hemorragia cerebral massiva.

EFICACIA DIFERENCIAL DEL TRACTAMENT

AMB ANTICOLINESTERASICS SOBRE LA FUNCIO
COGNITIVA GLOBAL DURANT UN PERIODE

DE SISMESOS

A. Turén-Estrada, S. Lépez-Pousa, |. Pericot-Nierga,

J. Garre-Olmo, J. Viladta-Franch, M. Lozano-Gallego,

M. Hernandez-Ferrandiz, E. Gelada-Batlle, V. Morante-Mufioz,
A. lsern-Vilardell, K. Molina-Frometa

Unitat de Valoracié de la Memoria i les Demencies (UVaMiD).

Hospital Santa Caterina. Institut d’ Assisténcia Sanitaria (IAS). Girona.

Introduccid. Actualment hi ha diversos farmacs anticolinesterasics
(AchE) disponibles per al tractament simptomatic de la malaltia
d' Alzheimer (MA) en fases lleugeres i moderadament greus. Tots
els assgjos clinics aleatoritzats, paral-lels i doble cec han mostrat
una eficacia superior a placebo. Fins al moment no s han realitzat
estudis sobre I’ eficacia diferencial de cada AchE. L' objectiu del
estudi és determinar I’ eficacia diferencial dels AchE respecte a una
mostra historia de pacients amb MA no tractats amb AchE.
Pacients i metodes. Estudi prospectiu observaciona de |’ evolucié
de la capacitat cognitiva en pacients amb MA probable (criteris
NINCDS-ADRDA) de gravetat lleugera i moderada durant un
periode de sis mesos. Els pacients es van valorar en € moment
basal i as sis mesos amb e Mini Mental Sate Examination
(MMSE). Es va aplicar un model lineal general per a mesures
repetides amb la puntuacié del MM SE com avariable dependent, €l
tipus de tractament com a variable independent i |a gravetat, I’ edat
i la puntuacié basal de MM SE com a covariables. La mostra estava
formada per 150 pacients, dels quals 40 van iniciar tractament amb
donepezil, 31 amb rivastigmina, 32 amb galantamina, i 47
formaven part d'una mostra historica de pacients atesos a la
UVaMiD entre els anys 1991 i 1996 que no s havien tractat amb
AchE. L’ edat mitjavaser de 73,8 anys (DE = 6,9; interval = 52-86),
el 69,9% eren dones, la gravetat va ser lleugera en e 76,7% dels
casos i la puntuacio basal del MMSE va ser de 17,8 punts (DE =
3,8; interval= 7-27).

Resultats. No hi havia diferencies significatives entre el's grups en
aquestes variables. La dosis mitja d’ AchE va ser de 5,87 mg/dia
(DE= 1,92), 6,41 mg/dia (DE = 1,82) i 14,81 mg/dia (DE = 6,25)
per als pacients tractats amb donepezil, rivastigminai galantamina.
Als sis mesos la diferéncia en la puntuacié del MM SE respecte a
grup no tractat va ser de 1,6 punts per a donepezil —interval de
confianga (1C) del 95% = 0,77-2,33; p = 0,001—, de 0,97 punts per
a rivastigmina (IC del 95%= 0,11-1,70; p= 0,035) i de 0,97 punts
per a galantamina (IC del 95%= 0,14-1,80; p = 0,013). No es van
observar diferencies significatives d’ eficacia entre el's grups que es
van tractar amb AchE (p > 0,05).

Conclusions. El tractament amb AchE retarda significativament el
deteriorament cognitiu global associat ala MA durant un periode
de sis mesos. No existeixen diferencies significatives entre I’ efica
cia de donepezil, rivastigminai galantamina.

LESIONSFRONTALSTRANSITORIESEN LA IRM
D’UNA PACIENT AMB STATUS PARCIAL MOTOR

R. Velasco, L. Romero, A. Escrig, S. Martinez-Yelamos,
C. Mgj6sE. Elices, F. Rubio
Hospital Universitari de Bellvitge. L' Hospitalet de Llobregat. Barcelona.

Introducci6. Les alteracions transitories en la senya de la IRM
inclouen un diagnostic diferencial ampli. En pacients amb crisis
comicials/status aquestes poden ser conseqiiencia de I’ activitat
comicial. Presentem una pacient amb status parcial que va pre-
sentar imatges reversibles en la|RM.
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Cas clinic. Dona de 72 anys que va ingressar a nostre hospital per
quadre de crisis tonicocloniques generalitzades. Iniciament la
pacient estava afebril perd durant la seva estada a urgéencies es va
constatar febre de 38,5 °C. L’exploracid neurologica era normal,
aixi com la resta de I'exploracio fisica La tomografia com-
putaritzada (TAC) cranial amb contrast no mostrava ateracions i
I"estudi del liquid cefalorraquidi (LCR) varesultar normal. Laresta
d’ exploracions no mostraren indicis sobre el possible focus de la
febre. Es va instaurar tractament amb acid valproic i antibiotic
empiric. Durant I'ingrés la pacient va presentar nous episodis
comicias, en formade crisisrepetides parcials simples versives cap
a la dreta i parcials motores d ambdds hemicossos de forma
aternant. L’ electroencefalograma (EEG) va ser compatible amb
crisis parcials motores d' origen frontal dret. LalRM craneal que es
va redlitzar als tres dies de I'ingrés mostrava un augment de la
senyal cortical frontal parasagital bilateral, de predomini dret, en
sequencies potenciades en T,, FLAIR i difusié, aixi com dis-
minuci6 de senyal en el coeficient d’atenuacio (ADC). La pacient
va millorar clinicament amb un control de les crisis as cinc dies
amb fenitoina i clonazepam. Durant I'ingrés es va descartar
patologia vascular, inflamatoria o infecciosa amb els examens
complementaris pertinents. Es va repetir |’estudi amb IRM as 15
dies, i esva constatar una completa resolucié dels canvis de senyal
gue s havien identificat préviament.

Conclusions. Destaquem del cas la reversibilitat de les imatges de
lalRM, i amésdel’evolucié temporal, el fet queleslesions fossin
corticals, no captessin contrast i, sobretot, la correlacié anatomica
amb el focus epiléptic per EEG que donaria suport ala nostra

ESCLEROSI TUBEROSA DE BOURNEVILLE:
SEGUIMENT D’UN PACIENT PORTADOR DE LA
MALALTIA DESDEL SEU INICI ALS4 MESOS DE VIDA
FINSA L’EDAT DE 42ANYSEN EL MOMENT ACTUAL

A. Pou Seradell 2 F. Alameda Quillet”
2Servel de Neurologia. ® Servei de Patologia.
Hospital del Mar. UAB. Barcelona.

Objectiu. Aportar I estudi detallat, durant 42 anys, de les eventuali-
tats cliniques neuroldgiques i anatomopatologiques d'un pacient
amb esclerosis tuberosa (ET) i millor coneixer aixi € potencial
evolutiu de lamalaltia

Cas clinic. S'aporta un pacient examinat per nosaltres (APS) al’e-
dat de 4 mesos per sindrome de West i controlat des d’ aquella data
(1962) fins al’ actualitat —mar¢ 2004~ periodicament. El diagnostic
d’'ET es va sospitar inicialment per presentar dues taques acromi-
quesalapell, i €l pare, tipic adenomafacial de Pringle; €l diagnos-
tic esvapoder confirmar 7 anys més tard: vanéixer (1969) unager-
mana amb la malaltia i també ha estat controlada fins |’ actualitat.
Un altre germa és normal. Crisis epiléptiques: varen ésser controla-
des a partir dels 6 anys de vida, manté tractament anticomicial.
Retard intel-lectual: no s'ha pogut escolaritzar, perd ha treballat
amb rendiment adient en tallers especialitzats. Alteracions estructu-
rals encefalliques: als 15 anys (1977) va requerir shunt VA per
hidrocefalia secundaria a tumoracié paraventricular i als 17 anys
(1979) va ésser operat d'un astrocitoma subependimari calcificat
(Dr. Llovet) amb bon resultat operatori fins ara. Tumoracio renal:
als 42 anys (2004), exéresi d’ una gran tumoracié abdominal esque-
rra (Dr. Gelabert); correspon a un angiomiolipomarenal, sagnant a
repeticio, amb distensio progressiva de capsula, constituint una
geganta tumoraci abdominal. Bon resultat operatori.

Conclusions. El millor coneixement de I'ET implica el seu estudi
longitudinal. La sindrome de West no implicaforgosament mal pro-
nostic de I'epilépsia lligada a I'ET, € retard mental pot no ésser
profund si es controla I’ epilépsia. La intervenciod neuroquirdrgica
pot resoldre definitivament la simptomatologia tumoral encefal -li-
ca. L'angiomiolipoma pot adquirir aspecte pseudotumoral de gran
magnitud.
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