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PONENCIAS

REVISION DE LA LITERATURA MEDICA
NEUROL OGICA DEL ANO 2003

M.P. ReyesY anez
Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Insular de Gran Canaria.

Todos sabemos lo dificil que resulta mantenerse a dia en laliteratura médi-
ca Lacantidad derevistasy de articulos que se publican en €ellas, relaciona
dos con la Neurologia es ingente y, en general, inabarcable para la mayoria
de nosotros. Es generalizada la sensacion de impotenciay, en muchos casos,
de culpabilidad que sentimos por ese motivo.

Es por eso que surgi6 laidea de realizar una sesién de revision de lalitera-
turamédica del afio anterior, con el objetivo de comentar, al menos, lo méas
relevante, aquello que puede hacer cambiar nuestra practica clinica diaria.
Tenemos claro que en el corto espacio de tiempo que le hemos podemos
dedicar (unahoraescasa...) no se puede abarcar mucho, pero quiza en afios
sucesivos podamos arafiar algo mas de tiempo. Es por eso que esta sesion
nace con ambicién de permanencia. Es decir que, si el conjunto de miem-
bros de la SOCANE lo estimara oportuno, podria constituirse en una sesion
fija en sucesivas ediciones de nuestra reunion. Lo que podemos adelantar es
gue es una tarea ardua pero muy gratificante, con algunas ‘ estrategias elec-
trénicas’ que pueden facilitarla.

Estructuraremos la sesién en 3 partes: 1) revision de los articulos publica-
dos més destacados; 2) revision de nuevas enfermedades descritas; 3) repa-
s0 alos més importantes avances en investigacion.

Los articulos que se revisardn han sido elegidos mediante votacion por
todos los integrantes del Servicio de Neurologia del Hospital Universitario
Insular de Gran Canaria.

CONTROVERSIAS: ESTENOSIS CAROTIDEA

A. Gil-Peralta® M. Matas-Docampo®

2 Jefe de Seccion. Servicio de Neurologia. Hospital Virgen del Rocio. Sevilla.

b Jefe del Servicio de Cirugia Vascular. Hospital dela Vall d"Hebrén. Barcelona.

MANIFESTACIONES NEUROLOGICAS
DEL PACIENTE CON INFECCION POR VIH

A. Francés
Hospital Universitario Insular de Gran Canaria.

Epidemiologia. Las manifestaciones neurolégicas en el paciente con infec-
cién por € virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) pueden afectar a
todo el neurogjey pueden ser debidas tanto al efecto inmunosupresor y neu-
ropético de este lentivirus como ala medicacion antirretroviricay profiléac-
tica utilizada en su tratamiento. De hecho, las alteraciones neurol6gicas
siguen siendo en los paises desarrollados la primera manifestacion de la
infeccion por el VIH en el 10-20% de los pacientes y apareceran en €l curso
de su enfermedad en el 60% de | os casos. Laincidencia de enfermedad neu-
rolégica subclinica es alin mas frecuente objetivandose en series necrépsi-
cas en un 80% de los casos. Pese a indudable éxito de la TARGA (terapia
antirretrovirica de gran actividad) en cuanto al aumento de la supervivencia
y a la disminucion de la incidencia de infecciones oportunistas, € trata-
miento antirretrovirico no previene la accion que el VIH produce directa-
mente sobre el sistema nervioso aunque si parece tener cierto efecto neuro-
protector, retrasando la aparicion de la afectacion neurolégica. Por ello, en
los paises desarrollados con acceso al tratamiento antirretrovirico, las ate-
raciones neurol 6gicas mas frecuentes asociadas a la infeccién por el VIH

682

Gran Canaria, 21-23 de mayo de 2004

son el sindrome demencia-siday la neuropatia periféricay las derivadas de
infecciones oportunistas que no podemos prevenir, como la leucoencefal o-
patia multifocal progresiva. En cambio, en los paises en vias de desarrollo
(eufemismo como cualquier otro), las infecciones oportunistas —como las
meningitis bacterianas fulminantes, la meningitis criptocécica, la toxoplas-
mosis, laneurol Ges o la neurotubercul osis— constituyen €l grueso de lamor-
bimortalidad de origen neurol 6gico asociada a sida

Fisiopatologia. Lasiembrainicial del VIH en el sistema nervioso suele ser
precoz, pero normal mente asintomética, aunque, en ocasiones, puede apa-
recer en la primoinfeccién meningitis, encefalitisy polineuropatiainflama-
toria. El VIH permanece latente en el sistema nervioso debido a su capaci-
dad parainfectar también células del sistema mononuclearfagocitico, y €l
efecto neuropético directo dependeria de la desregulacién de citocinas y
quimiocinas o la secrecion de neurotoxinas por los macréfagos activados.
Pese a que las manifestaciones neuroldgicas suelen aparecer en estadios
avanzados de la infeccion, asociados a estadios de inmunosupresion seve-
ra, seignorasi existe algunarelacion entre lainmunosupresion y la secre-
cion de neurotoxinas. La cantidad de virus en el liquido cefalorraquideo
(LCR) no predice la ulterior presentacion de alteraciones neuroldgicas,
pero si parecen depender del grado de inmunosupresion o de la neuroviru-
lenciade lacepaviral, y de factores genéticos que condicionen una vulne-
rabilidad selectiva del huésped.

Etiologia. La etiologia de las principal es alteraciones neurol dgicas asocia-
das a lainfeccion por el VIH puede ser basicamente de 4 tipos. 1) atera
ciones debidas al efecto neuropético directo del VIH: meningitis por VIH,
sindrome demencia-sida, mielopatia vacuolar, neuropatia; 2)alteraciones
inmunomediadas: polineuropatia desmielinizante inflamatoria, meningo-
encefalitis aguda, esclerosis mltiple tipo like, vasculitis (infartos, hemo-
rragias); 3) ateraciones relacionadas con lainmunosupresion: infecciosas,
toxoplasmosis cerebral, criptococosis, neurolUes, neurotuberculosis, cito-
megalovirosis, infecciones por herpesvirus, leucoencefal opatia multifocal
progresiva, neoplésicas, sarcoma de Kaposi, linfoma cerebral primario,
metéstasis; 4) ateraciones de origen téxico y metabdlico: sindrome de
Wernicke, sindrome de déficit de vitamina B,,, sepsis, encefalopatia hipo-
xica, isquemiacerebral, toxicidad por antirretroviricos, antibiéticos, antivi-
ricosy quimioterapia, afectacion del sistema nervioso central (SNC), neu-
ropatia, miopatia.

Clinica. Las ateraciones neuroldgicas asociadas a VIH pueden sistemati-
zarse desde un punto de vista clinico en: a) alteraciones intracraneaes:
meningitis, alteraciones del parenguima cerebral focales o difusas; b) mie-
lopatias: mielopatias agudas, mielopatia vacuolar aguda (V1H); c) radiculo-
neuropatias: polineuropatia simétrica distal, mononeuritis mdltiple, poli-
neuropatia inflamatoria desmielinizante, poliradicul opatia progresiva lum-
bosacra, miopatias.

Los sintomas de afectacion del SNC son los mas frecuentes. Quitando la
encefalitisprimariapor e VIH y el sindrome demencia-sida, |as causas més
frecuentes de afectacion difusa del SNC son las meningoencefalitis fungi-
cas (criptococo), virales (herpesvirus) y micobacterianas. Por el contrario,
latoxoplasmosis cerebral, el linfoma cerebral primario y laleucoencefal o-
patia multifocal progresiva son las causas mas frecuentes de afectacion
focal. Las alteraciones de lamédula espinal son menos comunes que las del
SNC. Ademés, los signos de mielopatia pueden pasar desapercibidos si el
paciente no presenta sintomas que obliguen a realizar una exploracion
especifica. Esimportante diferenciar laformaagudade lacrénica, especial-
mente si existe dolor de espalda o sobre columna vertebral y se acompafian
de un grado sensitivo para descartar compresion medular (absceso tubercu-
loso o bacteriano, infiltacién linfomatosa o infecciones agudas por herpes
zoster) mediante TAC o RM. El diagndstico de mielopatia vacuolar por
VIH debe de realizarse siempre por exclusion. Las manifestaciones clini-
cas, dectrofisiolégicas o patolégicas de la neuropatia periférica pueden
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presentarse en mas de un tercio de los pacientes y se asocian a un mayor
grado de inmunosupresion, por lo que laintroduccion de laTARGA hadis-
minuido mucho su incidencia. Ademas de lainfeccion primaria por el VIH
y lasinfecciones oportunistas, |os tratamientos utilizados en estos pacientes
también pueden ocasionarla. La miopatia primaria es rara en estos pacien-
tes, sin embargo la miopatia secundaria a tratamiento con AZT a podido
observarse en algunos pacientes en un 6% de los casos. Ante laimposibili-
dad de abarcar en 45 minutos todas las afectaciones neuroldgicas en €l
paciente VIH, en la charla se tratar& bésicamente de aquellas alteraciones
asociadas al propio VIH y de las principales infecciones oportunistas.

DIAGNOSTICO ETIOLOGICO DE LASINFECCIONES DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL. CUANDO EL NEUROLOGO
CEDE EL TESTIGO AL MICROBIOLOGO

O. Afonso-Rodriguez
Servicio de Microbiologia. Hospital Universitario Insular de Gran Canaria.

El diagnostico etiolégico de las infecciones del sistema nervioso central
(SNC) supone uno de los retos més importantes para el Servicio de Micro-
biologia. La meningitis constituye la entidad més frecuente y el liquido
cefalorraguideo (LCR) es la muestra més cominmente enviada al laborato-
rio parasu diagndstico, aunque también trataremos en esta charlael manejo
de otras, como aspirados de absceso cerebral y biopsias de cerebro.

En el diagnéstico de este tipo de infecciones es crucial la correcta recoleccion
y transporte de la muestra. Conviene adoptar un enfoque muy ordenado para
procesar y cultivar muestras de LCR, porque en esta fase del proceso es don-
de cominmente se cometen un mayor ndmero de errores que pueden influir
de formaimportante en €l correcto diagnéstico etiol6gico. Muy a menudo se
recibe una cantidad pequefia de LCR de la que se solicitan cultivos para bac-
terias, micobacteriasy hongos. Puede ser necesaria una seleccion de priorida-
des en funcién del agente etiol 6gico més probable segiin el cuadro clinico. El
examen detinciones del sedimento del LCR (fundamenta mente las tinciones
de Gram y Ziehl-Neelsen) y laredlizacion de pruebas directas para la detec-
cién de antigenos pueden ser (tiles para establecer un diagndstico presuntivo,
pero especialmente estas Ultimas solo deben ser interpretadas a la luz de la
historia clinicay otros hallazgos en € LCR. Estos aspectos seran abordados
endetdle.

En la actualidad, contamos con una variedad de técnicas novedosas basadas
en los avances de la biologia molecular que se van implementando progresi-
vamente en los laboratorios clinicos (especialmente las PCR o la deteccién
directa de antigenos virales mediante anticuerpos monoclonales). Hoy se
acepta que la PCR puede mejorar € reconocimiento de la meningitis por e
virusdel herpes simple en pacientes con meningitis asépticas. El estudio sero-
16gico debe realizarse utilizando sueros y LCR obtenidos en paraelo en las
fases aguday conval esciente (separadas entre si de dos a cuatro semanas).
Abordaremos, también, €l cultivo de las muestras de LCR y los protocolos
de trabajo en el laboratorio de microbiologia, asi como el procesamiento de
los cultivos para la recuperacion de micobacteriasy virus.

Aungue € tratamiento antimicrobiano inicial ha de ser empirico, es funda-
mental la realizacion en el laboratorio de las pruebas de susceptibilidad a
antibiéticos de los microorganismos aislados, ya que la sensibilidad a algu-
nos antimicrobianos ha ido disminuyendo en los Ultimos afios. Actualmen-
te, alrededor del 30 al 40% de |as cepas de Neisseria meningitidis muestran
una susceptibilidad disminuida a penicilina. Més delicado es e caso de
Sreptococcus pneumoniae, donde el tratamiento empirico con penicilinaha
dejado de ser (til, pero ademés, la resistencia a la penicilina conlleva tam-
bién una disminucién de susceptibilidad a otros betalactamicos, entre los
gue se encuentran la cefotaximayy la cefotriaxona. Aunque af ortunadamen-
te, en nuestro medio, la mayoria de las cepas son sensibles, no debemos
bajar la guardia y hacer una vigilancia epidemioldgica continua que nos
permita detectar futuras resistencias.
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COMUNICACIONES ORALES

INFECCIONES DEL SISTEMA NERVIOSO
CENTRAL: REVISION EPIDEMIOLOGICA

V. Diaz-Konrad, E. Ponce, N. Ruiz-Lavilla
Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Ntra. Sra. de la Candelaria.
Sta. Cruz de Tenerife

Objetivos. En un nimero considerabl e de pacientes diagnosticados de infec-
ciones del sistema nervioso central (SNC) no sellegaaidentificar el agente
etioldgico. El objetivo fundamental de nuestro trabajo es revisar las histo-
rias clinicas recogidas en nuestro Servicio comprendidas entre €l afio 2000
y el momento actual, con el fin de realizar un andlisis epidemiol6gico
haciendo especial hincapié en el diagndstico etiol 6gico

Pacientes y métodos. La muestra comprende més de 100 pacientes recogi-
dos en unarevision de informes de alta de los Ultimos 4 afios. Se analizaran
las siguientes variables: edad, sexo, nimeros de dias de estancia hospitala-
ria, diagnéstico con hallazgos citoquimicos, cultivo y serologias en liquido
cefalorraquideo, tratamiento previo y tratamiento instaurado, patologia de
base predisponente, hallazgos de neuroimagen y neurofisiologia relevantes,
ndmero de punciones lumbares realizadas y motivos por |as que se gecuta-
ron, gravedad, complicaciones, mortalidad y secuelas.

Resultados. Serén expuestos en la comunicacion.

Conclusiones. Se compararan resultados con la bibliografia actual.

PROYECTO DE INVESTIGACION. POLIMORFISMOS
GENETICOS, ALTERACIONESDEL SISTEMA
FIBRINOLITICOY ENFERMEDAD DESMIELINIZANTE

M. Zea-Sevilla, F. Carrillo-Padilla, P. J. Hernandez
Servicio de Neurologia. Hospital Universitario de Canarias. Tenerife

Introduccion. La esclerosis miltiple (EM) es una enfermedad inflamatoria
desmielinizante del sistema nervioso central, y aunque es un proceso infla-
matorio primariamente mediado por LT especificos, el proceso final de des-
mielinizacién pudiera ser mediado enziméticamente. El activador tisular del
plasmindgeno (t-PA) es una proteinasa extracelular fundamental en el siste-
mafibrinolitico, que ha sido implicado en patologias vasculares, inflamato-
rias, autoinmunes, desmielinizantes y tumorales. El PAI-1 es el principal
inhibidor del plasmindgeno, y se expresa a niveles bagjos en la sustancia
blanca del cerebro normal, sin embargo en las placas desmielinizantes agu-
das y subagudas la expresion es signifivativamente mayor. El genotipo
5G/5G del gen PAI se harelacionado con un incremento del riesgo de pade-
cer EM con una odds ratio de 2,3, y se asocia a hiveles plasméticos de PAI
menores que |los encontrados en |os genotipos 4G/4G y 4G/5G, sugiriendo
ello que la capacidad reducida en la inhibicion de las proteinasas podria
estar implicada en la etiopatogenia de la EM en mujeres.

Hipotesis. Demostrar |as variaciones en la actividad del tPA y del PAl-1 en
las enfermedades desmielinizantes. Asi mismo, pretendemos evaluar s
determinadas variantes polimorficas (en € gen del tPAy del PAI-1) suponen
un incremento en la susceptibilidad a padecer dicha enfermedad.

Sujetos y métodos. Estudio epidemiol 6gico observacional de tipo caso-con-
trol (100 casos frente a controles sanos).

Objetivos. 1) Evaluar la posible asociacion entre el sistema activador-inhibi-
dor del plasmindgeno del plasmay el riesgo de enfermedad desmielinizan-
te, por medio de la estimacion de las actividades del tPA y de su inhibidor
natural, el PAI-1, en la poblacién joven de 20 a 50 afios y residente en la
provincia de Santa Cruz de Tenerife. 2) Evaluar en dicha poblacién, laposi-
ble asociacion entre la presencia en el genoma de determinadas variaciones
polimérficas —el aelo de insercion (Alu 1) en € intrén h del gen del tPA 'y
lasformas 4G/4G, 4G/5G y 4G/5G parael promotor del gen del PAI-1-y €
riesgo de enfermedad desmielinizante. 3) Evaluar en dicha poblacion, la
posible asociacién entre |as variaciones polimérficas del gen del tPA y del
gen del PAI-1y los niveles plasméticos.
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SPECT CON **|-|OFLUPANO EN EL DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL DE TEMBLOR ESENCIAL Y PARKINSONISMO.
CORRELACION CLINICOGAMMAGRAFICA. EXPERIENCIA EN
EL HOSPITAL UNIVERSITARIO INSULAR DE GRAN CANARIA

C. Perera-Romero?® R. Malo de Molina-Zamora®, JM. Arbelo-Gonzéalez®,
C. Ida-Galego? M.A. Santana-Borbones?, J.M. Limifiana-Cafia €,

J. Sudrez-Mufioz®, R. Amador-Trujillo®, M.J. Hernandez-Briz

2 Servicio de Medicina Nuclear. ® Servicio de Neurologia. Hospital Universitario
Insular de Gran Canaria. ¢ Departamento de Ciencias Clinicas. CCS. ULPGC.

Objetivos. Estudiar las diferencias de captacion estriatal en la imagen de
SPECT con 2 -ioflupano, entre los pacientes con parkinsonismo y tem-
blor esencia y establecer si esta técnica permite un correcto diagndstico
diferencial entre las dos entidades. Estudiar la correlacion entre el grado de
severidad clinicay € de afectacion tomogammagréfica

Pacientes y métodos. Hemos estudiado 46 pacientes (25 hombres y 21
mujeres, de 30 a 82 afios con unamedia de edad de 61,41 afios) procedentes
del Servicio de Neurologia del HUIGC. De €llos, 5 presentaban un cuadro
sugestivo de temblor esencial y los 41 restantes un sindrome parkinsoniano:
27 con sospecha de enfermedad de Parkinson, 9 con Parkinson plusy en los
5 restantes se sospechaba parkinsonismo secundario (psicégeno, farmacol 6-
gico o de causa vascular). Tras realizar el SPECT con ioflupano y dada la
evolucion clinica, en la actualidad se consideran: 7 casos de temblor esen-
cial, 26 de enfermedad de Parkinson, 9 Parkinson plus y 4 parkinsonismos
secundarios (de origen psicogeno o secundario a farmacos). Los pacientes
con enfermedad de Parkinson fueron evaluados basandose en la escala
UPDRS motora, clasificandolos en tres grupos: afectacion leve (UPDRS-3
< 10), moderada (11-25) y grave (> 25). El andlisis de las imagenes se rea
liz6 de formavisua y semicuantitativa, valorando los cortes transaxiales y
estableciendo 4 grados de afectacion gammagréfica: 1) afectacion putami-
nal unilateral; 2) afectacion putaminal bilateral; 3) afectacion de putamen'y
caudado bilateral; 4) mala definicidn estriatal, con presenciade actividad de
fondo. Parael andlisis semicuantitativo se seleccionaron éreas de interésy
se calcularon indices de captacion especifica (ICE) de caudado, putamen y
estriado bilateral en relacién con la actividad occipital, asi como € indice
promedio, putamen/caudado y €l de asimetria.

Resultados. De los 5 pacientes con sospecha de temblor esencial, sélo uno
presentd unaimagen patolégicay se descart6 dicha posibilidad diagndstica.
Ademés, en tres casos donde se dudaba del diagndstico, siendo la sospecha
clinicainicia de enfermedad de Parkinson, el SPECT result6 normal y se
etiquetaron como probable temblor esencial. Estos pacientes, todos ellos
con SPECT normal en e andlisis visual, presentan unos ICE promedio de
35+0,42,4,08+ 0,44y 3,64 + 0,43 para putamen, caudado y cuerpo estria-
do respectivamente. De los 35 pacientes con diagnostico de parkinsonismo,
el SPECT fue patol 6gico en todos, y los | CE promedio resultaron ser: 1,96 +
0,51, 2,6 + 0,66, 2,22 + 0,55 para putamen, caudado y estriado. Las diferen-
cias existentes entre los ICE obtenidos en los casos de temblor esencia y
parkinsonismo resultaron estadisticamente significativas. De los 26 pacien-
tes con enfermedad de Parkinson, 9 presentaban afectacion clinica leve, 13
moderaday 4 grave. Por otra parte, en el SPECT mostraron distintos grados
de afectacion gammagréfica: grado | en 4 casos, Il en 13, 111 en 7y grado IV
en 2 casos, objetivandose una buena correlacion con el grado de severidad
clinica. Enlos 9 casos de Parkinson plus existe correlacion entre el grado de
afectacion del SPECT y gravedad de los pacientes, estableciéndose en estos
casos en base a la historia clinica (grado de incapacidad, sintomas atipicos,
evolucion...).

Conclusiones. El SPECT con '23|-ioflupano es unatécnica til en el estudio
de los trastornos del movimiento, permitiendo diferenciar el temblor esen-
cial del parkinsonismo, incluso en fases precoces. Es unaherramienta eficaz
en el seguimiento de los pacientes con sindrome parkinsoniano, ofreciendo
una buena correlacién clinicotomogammagréfica en todos |os estadios de la
enfermedad.
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UTILIDAD DE LA REACCION EN CADENA DE LA POLIMERASA
EN EL DIAGNOSTICO DE LASINFECCIONESHERPETICAS DEL
SISTEMA NERVIOSO

Y. Aladro 2 D. Garcia-Bardeci ®, M.J. Pena®,

P. Sudrez-Bordén ®, C. Pérez-Gonzélez °, B. Lafarga®

2Servicio de Neurologia. ® Servicio de Microbiologia. Hospital de Gran Canaria
Dr. Negrin. Las Palmas de Gran Canaria

Objetivo. Evaluar la rentabilidad de la reaccion en cadena de la polimerasa
(PCR) en el liquido cefalorraquideo (LCR) parael diagnéstico de las infec-
ciones del sistemanervioso producidas por los herpesvirusy estimar lainci-
denciade encefalitis por virus del herpessimpletipo 1 (VHS-1) enlapobla-
cioén adultade laislade Gran Canaria.

Pacientes y métodos. Se incluyeron 330 muestras de LCR de 312 pacientes
(281 no infectados por € VIH y 31 infectados) remitidos con sospecha cli-
nica inicial de encefdliltis y/o meningitis o para estudio de neuropatias y
enfermedades desmielinizantes. Se utilizd una técnica de PCR que detecta
los VHS-1 y VHS-2, virus de la varicela-zoster (VVZ), citomegalovirus
humano, virus de Epstein-Barr (VEB) y herpesvirus humano tipo 6 (VHH-
6). Se revisaron las historias clinicas de los pacientes para establecer €l
diagnostico definitivo.

Resultados. Nueve muestras de 8 pacientes (2,6%) presentaron un resultado
positivo (9,7% de los pacientes con LCR patol6gico y ninguno con LCR
normal). Los 8 pacientes presentaron hallazgos clinicos y analiticos de
infeccion del sistema nervioso por herpesvirus: se detectd ADN de VHS-1
en 4 casos de encefalitis, ADN del VHS-2 en un paciente con meningitis y
ADN de citomegalovirus en un paciente infectado por el VIH con encefali-
tis. Los herpes virus fueron responsables del 50% de las encefalitis y del
10% de las meningitis diagnosticadas. Laincidenciade encefalitis herpética
por VHS-1 fue de 5 casos por millon de habitantesy afio.

Conclusiones. La deteccion de herpesvirus en LCR mediante PCR no es
rentable s el LCR presenta parametros normales. Laincidencia de encefali-
tis herpética en mas elevada que en otros estudios.

POSTERS

ACTIVIDAD ASISTENCIAL Y TERAPEUTICA
DE LA UNIDAD DE ESCLEROSISMULTIPLE

M.A. Hernandez, C.G. Medina-Morales, M. Gonzalez- Plata
Unidad de Esclerosis Mdltiple. Servicio de Neurologia.
Hospital Universitario Nuestra Sra. dela Candelaria. Tenerife.

Introduccion. La Unidad de Esclerosis Mdltiple (EM) es una unidad multi-
disciplinaria que atiende a pacientes con esclerosis multiple. Enlamismase
realiza fundamentalmente actividad de carécter clinico atendiendo a los
pacientes de forma programa o urgente y administra |os tratamientos espe-
cificos y generaes para €l adecuado manejo de los pacientes con EM. La
unidad también imparte docencia a persona en formacién tanto medico
como de enfermeriay en la misma desarrolla actividades de investigacion
relacionadacon laEM.

Pacientes y métodos. Hemos recogido la actividad clinica (asistencia y
terapéutica) de la Unidad de Esclerosis Mltiple durante €l afio 2003
Resultados. El numero de pacientes de la unidad es de 324, habiéndose regis-
trado en ultimo el afio 17 nuevos casos (1,4 casos nuevos al mes). Se han rea-
lizado un total de 623 consultadas programadas y 185 de carécter urgente y
no programada ( en total 808). Se han atendido 1027 consultas telefénicas.
Se han administrado 258 pulsos de metilprednisolona, 65 de dexametasona,
10 pul sos de gammaglobulinay se aplicado 21 sesiones de toxina botulinica.
Se han aplicado protocolos de administracion de interferdn beta subcutaneo
en 43 pacientes y de acetato de glatiramero en 5 pacientes. Se han estableci-
do programas de educacion y formacién de EM para pacientes y familiares
en 64 casos. Se han realizado extraccién analitica especificas para estudio
genéticoy de TMPT en 118 pacientes. Se han realizado 15 puncioneslumba-
res para diagndstico de EM.

Conclusiones. La actividad asistencial y terapéutica de la Unidad de Esclero-
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sisMltiple se haincrementado en los Ultimos afios. Laincorporacion de nue-
vos dternativas terapéuticas, la atencion clinica continuada y laformacion a
los pacientes de EM determinan una mayor inversion en 10s recursos sanita-
rios tanto personales como estructural es dedicados a las unidades de EM.

CASO CLINICO: AFECTACION METASTASICA
DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL EN UN CASO
DE LINFOMA NO HODGKIN

S. Mirdavood 2, J. Almenarez ®, M. Hervés 2 R. Amela?,
J. Suédrez & R. Amador @

2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Oncologia.

Hospital Universitario Insular. Las Palmas de Gran Canaria.

Introduccion. Laafectacion del sistema nervioso central (SNC) en los casos
de linfoma puede ser por metastasis o infecciones debido alainmunodepre-
sién o yatrogenia de la quimioterapia entre otras causas. Consideramos de
interés la descripcion de un caso de estas caracteristicas con algunas parti-
cularidades con aportacion de iméagenes.

Caso clinico. Mujer de 73 afios diagnosticada de linfoma no Hodgkin
(LNH) de células grandes en enero 2003 por sindrome constitucional, fie-
bre, sudoracién, masa en de partes blandas con lesion liticaen lapalailiaca
izquierda einfiltracién de lamedula 6sea. Seinicio tratamiento con poliqui-
mioterapia. Recibié 9 ciclos con buena tolerancia. Existié una regresion
gradual de lalesion 6seay partes blandas. El julio 2003 comienza con un
deterioro neurolgico consistente en fluctuacién del nivel de la conciencia,
trastorno de conducta con delirios y aucinaciones, ansiedad importante,
vértigo, pardlisis de oculomotores, pardlisis facial periférica derecha. Se
realizaron 2 TAC y 2 RM cerebrales con contraste con alteraciones irrele-
vantes. Resultado LCR: glucosa 2 mg/dL, proteinas 229 mg/dL, células 240
predominio mononuclear y lactato 9,4 mm/L. Todos los resultados de
microbiologiafueron negativosy seinicio de tratamiento con antituberculo-
sos, antibi6ticos de amplio espectro, bolos de corticoides de formaempirica
sin mejoria. Citometria de flujo del LCR en hematologia confirmd la infil-
tracion masiva por LNH B tipo células grandes. El estado de laenfermano
mejord y lafamiliadecidié realizar tratamiento paliativo. La paciente falle-
ci6 en un mes. El diagndstico fue de afectacion linfomatosa metastésica del
SNC en formade meningitis linfomatosa.

Discusién. Lainfiltracién leptomeningea es una complicacion descrita cada
vez més con mayor frecuencia en pacientes con cancer. En nuestro caso, lla-
ma la atencidn la afectacion neurol6gica a pesar de un diagnostico precoz y
de un tratamiento con buena evolucidn y neuroimagen normal. Seriaintere-
sante discutir la pauta terapéutica.

Conclusiones. La neuroimagen puede ser normal por lo que € andlisis del
LCR mediante citometria de flujo es diagnostico en este tipo de casos. El
prondstico esmalo si el cancer sistémicaha progresado, pero existen alterna-
tivas tergpéuticas en e caso de linfomas.

CALAMBRE MUSCULAR: UNA MANIFESTACION
PRECOZ DE LA ESCLEROSISLATERAL AMIOTROFICA

R. Malo de Molina-Zamora, J.M. Arbelo-Gonzélez, M. Hervés-Garcia,
JR. Garcia-Rodriguez, R. Amela-Peris, R. Amador-Trujillo.
Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Insular de Gran Canaria.

Introduccion. Los calambres musculares son contracciones stbitas, doloro-
sas e involuntarias de los muscul os esquel éticos. Estan presentes en sujetos
normales en determinadas circunstancias (durante una contraccion volunta-
riaintensa, con €l gercicio, €l suefio 0 en el embarazo) y en algunas patolo-
gias como las miopatias, neuropatias, enfermedades de las motoneuronas,
trastornos metabolicos e hidroelectroliticos y en endocrinopatias. Presenta-
mos una paciente con esclerosis lateral amiotréfica que debut6 con calam-
bres musculares tres afios antes de objetivarse signos amiotréficos y atera-
ciones en el estudio neurofisiélogico.

Caso clinico. Mujer de 54 afios con antecedentes de liquen plano y histerec-
tomia con ooforectomia bilateral que consulta en octubre de 1999 por
calambres musculares deinicio en miembro inferior derecho, posteriormen-
te en €l izquierdo afectando finalmente también a miembros superiores,
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desencadenados en principio espontaneamente durante €l reposo aunque
mas tarde ademas con algunos movimientos. Un electromiograma (EMG)
realizado en agosto de 2002 demuestra ausencia de afectacion de nervio
periférico y muscular, con test de isquemia positivo para calambre muscu-
lar. En abril de 2003 presenta pérdida de fuerza en mano derecha observan-
dose amiotrofiaen el aductor del pulgar derecho. El resto de la exploracion
neurol égica fue normal, En agosto del mismo afio presenta trastornos de la
marcha y fasciculaciones en miembros superiores. Aporta EMG de octubre
de 2003 con denervacion generalizada compatible con ELA. La biopsia
muscular practicada en noviembre muestra un musculo con atrofia por
denervacion con algunos signos miopaticos asociados (amiotrofia denerva-
tiva). Un tercer EMG realizado en marzo de 2004 confirma la enfermedad
de motoneurona de asta anterior

Conclusiones. Llama la atencién el largo periodo de latencia desde €l
comienzo de los sintomas hasta la aparicion de los primeros signos clinicos
y electromiogréficos de denervacion. Los calambres musculares constitu-
yen uno de los sintomas precoces més frecuentes en la esclerosis lateral
amiotrofica. La presencia de calambres en zonas atipicas y de forma gene-
ralizada debe alertar al médico de que pudiera tratarse de una esclerosis
lateral amiotréfica, aunque tanto los calambres como las fasciculaciones
ocurren en individuos sanos.

CARACTERISTICAS CLINICORRADIOLOGICAS
DE LASAFASIAS PROGRESIVAS PRIMARIAS

T. Ojea® M. Hervas®, M.M. Gonzdlez 2, J.C. Madrofia?

L. Mufioz 2 O. Ferndndez @

2Hospital Regional Universitario Carlos Haya. Unidad de Memoria. Malaga.

b Hospital Universitario Insular de Gran Canaria. Las Palmas de Gran Canaria.

Introduccion y objetivos. Veintitrés casos de afasia expresiva degenerativa
en el que queremos demostrar la correlacion clinico radiolégica del cuadro
clinico. Secundariamente, presentamos edad media de inicio de los sinto-
mas, relacion varén/mujer, antecedentes familiares, tiempo transcurrido has-
tael diagnostico y estudio neuropsicol égico.

Casosclinicos. 14 mujeresy 9 varones con edad mediade 64,9 afios. El tiem-
po de tardanza hasta el diagnéstico fue de 3,18 afios. 6 de ell os tenian antece-
dentes familiares de demencia con varios miembros en primer grado afectos.
En 13 de los pacientes se demuestra una clara atrofia frontotempora izquier-
da con clara asimetriaen RM. El 100% de los pacientes tenian una clara asi-
metriaen e SPECT mostrando una hipoperfusion frontotemporal izquierda.
Conclusiones. El SPECT es en nuestra serie la prueba diagnostica més sen-
sible para el diagnéstico de afasia progresiva primaria. La asimetria de la
hipoperfusion le da una gran especificidad al diagndstico. El 100% de nues-
tros pacientes la presentan. La RM es menos sensible para el diagnéstico.
Laedad deinicio suele ser anterior aladelaenfermedad de Alzheimer. Los
pacientes se diagnostican erréneay tardiamente por lo general.

COMPLICACIONES NEUROL OGICAS

DEL HERPES ZOSTER. A PROPOSITO DE DOS CASOS

M. Hervas? G. Pinar 2 T. Ojea®, JR Garcia?, S. Mirdawood 2,

JM. Arbelo? R. Amela? J. Rojo  J. Rodriguez 2, J. Sudrez 2,

M.P. Reyes? R. Amador 2

2 Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Insular. Las Palmas de

Gran Canaria. ® Servicio de Neurologia. Hospital Regional Carlos Haya. Mélaga.

Introduccién. Las complicaciones neurolégicas descritas del herpes zoster
son la neuralgia postherpética, neuropatias periféricas motoras, pardisis de
pares cranedles, sindrome de Guillain-Barré, mielitis, encefalitis, meningitis
aséptica, vasculopatia trombética cerebral y sindrome de Reye. Estas com-
plicaciones son infrecuentes, si exceptuamos la neuralgia postherpética
Objetivo. Presentar dos casos de herpes zoster que tuvieron complicaciones
neurol égicas en forma de sindrome de Ramsay-Hunt y mielitis aguda, ana-
lizando sus caracteristicas clinicas, seroldgicasy radiolégicas, asi como las
implicaciones terapéuticas.

Casos clinicos. Caso 1: varén de 45 afios sin antecedentes de interés que
presentaba desde hacia una semana debilidad facia derecha y ademés
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agquejaba actifenos y vértigo. La exploracion neurol 6gica mostré pardlisis
facial periférica derechay nistagmus horizontal rotatorio con la mirada a
los lados. Dos dias més tarde aparecié una erupcién vesicular en e pabe-
116n auricular que orient6 al diagndstico etiolégico de sindrome de Ram-
say-Hunt. Se presentaran los resultados serolégicos y de neuroimagen.
Caso 2: mujer de 77 afios sin antecedentes de interés y sin inmunodepre-
sién conocida que desde cinco dias previos al ingreso presenta debilidad
progresiva de miembros inferiores de predominio derecho e incontinencia
urinaria. Laexploracion neurol 6gica mostro tetraparesia flaccida con hipo-
rreflexia en miembros inferiores y Babinski derecho. La sensibilidad no
fue concluyente. A las 48 horas del ingreso (una semana del inicio de los
sintomas) la paciente presentd una erupcion vesicular (costrosa en los der-
matomas C3-C4), que fue diagnéstica. Se presentaran los resultados sero-
l6gicosy de neuroimagen.

Discusion. El diagnéstico etiol 6gico se apoy6 en ambos casos en larelacion
temporal de los sintomas neurolégicos con e herpes zoster, y en el caso 1
ademas en la positividad de la PCR para virus varicela zoster (VVZ) en €
exudado de |as |esiones dérmicas. La afectacion dérmica precede alaneuro-
légica en la mayoria de |os pacientes con herpes zoster complicado, lo cual
no ocurrié en nuestros pacientes. En el sindrome de Ramsay-Hunt sdlo €
14% de los casos desarrollan vesiculas después de la debilidad facial. La
mielitis por VVZ en inmunocompetentes es una complicacion excepcional
gue aparece varias semanas tras el zoster por lo genera torécico. Por ello
hemos considerado de interés presentar estos dos casos atipicos de herpes
zoster complicado, con erupcién cuténea posterior a la clinica neurol dgica
La RM contribuyé a diagnéstico topogréfico a mostrarnos en el caso 1
aumento de captacion en los nerviosfacial y estatoaclsticoen el CAl,y ene
caso 2 el &reade mielitisen el territorio de los dermatomas cervicales altos.
Conclusiones. Las complicaciones neuroldgicas del herpes zoster pueden
preceder ala erupcion cutanea. A veces no es posible la confirmacién sero-
|6gica de estas complicacionesy €l diagndstico se establece por larelacion
temporal y topogréafica de las manifestaciones cuténeas y neurolégicas. La
RM contribuye en este sentido a diagndstico. Hay que sospechar en toda
pardlisis facial periférica con signos o sintomas de disfuncién vestibuloco-
clear, alin en ausencia de erupcion cutanea, en el sindrome de Ramsay-Hunt
para iniciar un tratamiento precoz con aciclovir. La mielitis aguda puede
aparecer como complicacién del herpes zoster precediendo a la erupcion
cuténea en pacientes inmunocompetentes.

INICIO DE UN ABSCESO CEREBRAL QUE SIMULA UN ICTUS

V. Diaz-Konrad, E. Ponce, J.C. de Ledn, V. Martin, J. Pérez
Servicio de Neurologia y Unidad de Neuroradiologia. HUNSC.

Objetivos. Presentar un caso de malinterpretacion inicial de un absceso
cerebral que remedaba a unictus.

Caso clinico. Varén de 72 afios de edad, con antecedentes personal es de fac-
tores de riesgo vascul ares, aneurisma de aorta torécico. Dos afios antes habia
sido intervenido y se le habia realizado |a implantacién de una prétesis vas-
cular y enolismo activo. Acudié a servicio de Urgencias con un cuadro clini-
co de instauracién brusca de desorientacion, mirada perdida y ausencia de
respuesta a érdenes. Cuatro dias previos al inicio de los sintomas habia pre-
sentado una crisis comicia. En la exploracion fisica sistémica destacaba la
ausenciadefiebrey lapresenciade un soplo sistélico panfocal 111/VI irradia-
do a cardtidas. Neurol 6gicamente |lamaba |la atencién la tendenciaa suefio,
con apertura de ojos a la llamada pero sin contactar con el examinador, y
mutismo, asi como RCP extensora derecha. En laevolucion aparecio fiebrey
rigidez de nuca con disminucion del nivel de conciencia. Aunque afebril asu
ingreso, e hemograma documenta desde € primer momento leucocitosis
con neutrofiliay VSG ata. La TC cerebral simple al ingreso muestra hipo-
densidad cortical temporooccipital izquierda que junto con la clinica fue
interpretado de ictus isquémico de la arteria cerebral media izquierda. La
aparicion de fiebre durante su estancia hospitalaria junto con rigidez de nuca
y en ausencia de foco sistémico, hizo necesario descartar la presencia de un
proceso infeccioso central practicandose puncion lumbar: liquido normoten-
S0, traumética con 27.920 hematies, 4.495 leucocitos (90% polimorfonucle-
ares, glucosa 24, proteinas 10,57, LDH 1.396. Ante la sospecha de me-
ningitis bacteriana se inici6 antibioterapia empirica. Los TC cerebrales evo-
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lutivos, presentan signos de expansividad sobre ventriculo adyacente y pro-
gresivo desarrollo de hidrocefaia tetraventricular con signos radiol égicos de
ventriculitis. LaRM cerebral con gadolinio presentalesion sugestiva de abs-
ceso cerebral con comunicacion a sistema ventricular, momento en el que se
decide cambio del esquema antibi6tico y abordaje neuroquirdrgico. Seasila
ron tanto en LCR como sangre dos especies de estreptococo grupo viridans
y € cultivo para anaerobios en LCR fue positivo. El ecocardiograma trasto-
récico y trasesofégico no mostrod vegetaciones endocardiacas.

Conclusiones. a) El absceso cerebral puede ser interpretado inicialmente
como infarto cerebral: lamalinterpretacion delaimagen junto con laausencia
de signos clinicos de infeccion puede llevar aun tratamiento inicial inadecua
do; b) Sospechar siempre la posibilidad de absceso cerebra en pacientes con
infarto que desarrollen posteriormente fiebre, rigidez de nuca o alteracion del
nivel de consciencia; ¢) La presenciade soplo cardiaco y € agente etiolgico
aislado hacen de laendocarditis una causa primaria probable a pesar de que e
estudio ecocardiogréfico fuera negativo para dicha sospecha.

DETERMINACION DE LA EXPANSION GAA

EN EL GEN DE LA FRATAXINA EN PACIENTES

CON CRITERIOSCLINICOS DE ATAXIA DE FRIEDREICH
P. Tejera® N. Ruiz-Lavilla? F. Montén-Alvarez? S. Méndez"

2 Servicio de Neurologia. ® Unidad de Investigacién.Hospital Universitario
Nuestra Sefiora de la Candelaria. Santa Cruz de Tenerife

Introduccion. La ataxia de Friedreich (FRDA) es la ataxia hereditaria mas
comun, afectando alrededor de 1 cada 50.000 individuos. Esta entidad se
transmite con un patrén de herencia autosémico recesivo, y esta causada por
mutaciones en €l gen de la frataxina. Antes del conocimiento de la altera
Cion genética, el diagndstico de esta entidad se realizaba segin los criterios
clinicos de Harding. La determinacién de su sustrato genético nos ha permi-
tido por un lado demostrar que esta entidad es heterogénea clinicamente y
por otro identificar casos clinicos tipicos no portadores de la mutacion,
sugiriendo de esta forma que existe otra causa genética o ambiental como
responsable de |a ataxia en estos pacientes.

Pacientes y mméetodos. Estudiamos a 57 individuos, de los cuales 22 pa-
cientes cumplian criterios clinicos de FRDA, remitidos desde la consulta
monografica de ataxias. Los restantes eran familiares en riesgo, obtenidos a
través de la consulta de Consejo Genético. En todos | os casos se determind,
mediante PCR de sangre total, la expansion GAA en €l intrén 1 del gen de
lafrataxina.

Resultados. De los pacientes que cumplian criterios clinicos de FRDA, el
40,9 % resultaron homocigotos para la expansion GAA, el 9,1% resultd
heterocigoto, y en el 50% restantes no se detecto la expansion GAA. Delos
familiares asintométicos (35 sujetos) posibles portadores de la expansion
GAA, 11 resultaron ser portadores (31%).

Conclusiones. Nuestros resultados, a igual que en otras series mayores,
demuestran que no todos los casos tipicos clinicamente son portadores de la
expansion GAA. Con estos resultados concluimos que laFRDA es unaentidad
heterogénea clinica y genéticamente. Por ello es importante € diagndstico
genético paralaconfirmacion diagndsticay para un correcto consejo genético.

ENCEFALITISDE TRONCO
SECUNDARIA A LA SINUSITISESFENOIDAL

M. Hervés, JR. Garcia, E. Batista, S. Mirdawood, R. Amela,

R. Malo de Moling, J. Rojo, JM. Arbelo, M.P. Reyes, J.A. Suérez,

G. Pinar, JM. Rodriguez, R. Amador

Servicio de Neurologia. Hospital Insular Universitario. Las Palmas de Gran Canaria

Introduccion. La sinusitis esfenoidal puede presentar complicaciones neuro-
légicas en un 75% de los casos en forma de cefalea aislada, neuritis optica,
celulitis orbitaria, trombosis de seno cavernoso, pardlisis de pares craneales
oculomotores, meningitis y abscesos. La encefdlitis de tronco no ha sido
documentada entre las complicaciones referidas, por |0 que consideramos de
interés presentar un caso de inflamacion bulboprotuberencial secundaria a
sinusitis esfenoidal .

Caso clinico. Paciente varon de 68 afios con diabetes mellitus tipo Il e
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hipertensién arterial que ingresd por cuadro de inestabilidad, debilidad
facia izquierday disfagia. En el examen neurologico se aprecié pardisis
facial nuclear izquierda, Babinski derecho, hemihipoalgesia derechay mar-
cha atéxica. Los estudios analiticos de autoinmunidad (ANA, anti-ADN,
ANCA), ECA y serol6gicos fueron negativos. El LCR fue normal desde el
punto de vista citoquimico, anatomopatol 6gico y seroldgico. El cultivo de
micobacterias, €l cultivo celular de virusy la determinacion de ADN vira
por PCR en el LCR fueron negativos. La RM cerebral mostré ocupacién de
senos esfenoidal y maxilares de predominio derecho junto con hiperintensi-
dad de sefial en T, en laprotuberanciay e bulbo. Laangiorresonancia cere-
bral fue normal. EnlaTAC de senos paranasal es se objetivo la ocupacion de
ambos senos maxilares y esfenoidal sin apreciar lesiones destructivas 6seas
sugerentes de malignidad. El paciente fue tratado con esteroides, ceftriaxo-
nay metronidazol sin requerir drenaje quirdrgico, evolucionando de forma
favorable hastalaresolucién total del cuadro neurol 6gico.

Discusion. Laclinicade disfuncién axial bulboprotuberancial acompafiada de
la neurcimagen que muestra hallazgos compatibles con encefalitis de tron-
co en vecindad con la sinusitis esfenoidal nos permite establecer una rela
cién entre ambos procesos. Las complicaciones neurolégicas producidas
por la sinusitis esfenoidal son explicadas en la literatura por diferentes
mecanismos etiopatogénicos como la extension directa de la infeccion, la
diseminacién hematégenay la vasculitis. En nuestro caso, la integridad de
las estructuras 6seas, la normalidad del LCR y de laangiorresonancia cere-
bral nos hacen plantear que la diseminacion hematdgena o unainflamacion
parainfecciosa inmunomediada hayan podido ser |os mecanismos de aso-
ciacion de la sinusitis esfenoidal y la troncoencefalitis. En conclusion, la
sinusitis esfenoidal puede ser causa de encefalitis de tronco.

¢(ESEFICAZ LA UTILIZACION DE AZATIOPRINA
EN LA ESCLEROSISMULTIPLE?

M. Gonzéalez-Platas, M.A. Hernandez-Pérez, A. de Andrés,
C.G. Medina-Morales, C. Cara
Hospital Universitario Nuestra Sra. de la Candelaria. Tenerife.

Introduccion. La azatioprina (AZA) es un nucledsido analogo de la 6-mer-
captopurina que afecta la sintesis de ADN y ARN produciendo como efec-
tos secundarios linfopenia, anemia, aumento de las transaminasas, alopecia,
pancreatitis, reactivacion de enfermedades viralesy linfomas a largo plazo.
Su utilizacion en esclerosis multiple en estudios doble ciego y los metandli-
sis realizados suponen una recomendacién de tipo C en cuanto a disminuir
el riesgo de recaidas. Sus efectos sobre la progresién de la discapacidad no
han sido demostrados.

Pacientes y métodos. Hemos revisado todas |as historias de |os pacientes en
tratamiento con azatioprina de nuestra unidad (25 pacientes), recogiendo €l
ndmero de brotes antes deiniciar el tratamiento —con AZA, EDDS previos,
tolerancia o efectos adversos—, € numero de brotes tras el tratamiento
—EDDS, tratamientos adicionales, incidencias y comentarios—. La dosis de
AZA la determinamos después de determinar la actividad de la TMPT. Se
tuvieron en cuenta parametros analiticos como recuento leucocitario, VCM,
transaminasas, etc.

Resultados. Nuestros pacientes partian de una media de 4,44 y 4,28 brotes
por afio en los afios—2y -1y seredujeron a 1,43y 0,95 en |os afios sucesi-
vos. El EDSS medio a iniciar €l tratamiento los pacientes que incluimos en
la revision, 8 pacientes presentan mediacion inmunomoduladora asociada
introducida bien antes o después. El resto de pacientes se mantuvieron con
pulsos de MP en los brotes o tandas de Fortecortin/15 dias o cada mes.
Hubo 5 abandonos por efectos secundarios: sintomas febriles (1 mes), nau-
seas y vomitos (3 meses), acné (12 meses), infecciones de repeticion (25
meses), fallo en el control de los brotes (10 meses). Se produjeron 2 supre-
siones temporales por embarazo (18 y 26 meses) y 1 por ligera elevacion de
las transaminasas con reintroduccion (11 meses). Otros efectos secundarios
registrados fueron el aumento de peso y el estrefiimiento.

Conclusiones. LaAZA esun farmaco inmunosupresor, bien tolerado, que es
(til en la esclerosis multiple asociado a otros farmacos inmunomodul ado-
res. Deberiamos identificar subgrupos que se beneficien de dicho tratamien-
to. Es necesario mantener el seguimiento de |os pacientes con largo tiempo
de tratamiento (> 5 afios) para objetivar efectos indeseables.
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HIPERSENAL COROIDEA EN RESONANCIA MAGNETICA
SUGESTIVA DE ENFERMEDAD DE VOGT-KOYANAGI HARADA

E. Ponce, V. Diaz, F.I. Monton
Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Ntra. Sra. de la Candelaria. Tenerife

Introduccion. La enfermedad de Vogt-Koyanagi Harada (VKH) es un tras-
torno sistémico caracterizado por panuveitis granulomatosa bilateral aso-
ciado a afectacion neurolégica, especialmente auditomeningea y cuténea.
El diagndstico esta basado en los hallazgos exploratorios y de laboratorio.
Caso clinico. Mujer de 59 afios, presentaba un cuadro clinico de un mes de
evolucion de vision borrosa bilateral, hipoacusiaizquierday cefaeas. En la
exploracion fisica destaca edema de papila bilateral. Se objetiva pleocitosis
linfocitariaen LCR. LaRM cerebral muestra refuerzo coroideo bilateral.
Conclusién. La presencia de este signo radiologico en e estudio de una
posible neuropatia Optica debe orientarnos hacia la enfermedad de VKH.

LEUCOENCEFAL OPATIA POSTERIOR
REVERSIBLE. A PROPOSITO DE UN CASO

S. Mirdavood, J.R. Garcia, M.P. Reyes, G. Pinar, JM. Arbelo, R. Amador
Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Insular. Las Palmas de Gran Canaria.

Introduccion. Laleucoencefal opatia posterior reversible (LEPR) es un tras-
torno neurolégico causado por encefalopatia hipertensiva, la eclampsia, la
insuficienciarend, y el tratamiento con inmunosupresores como la ciclos-
porina, tacrolimusy €l interferén-alfa. Cursa con aparicion stbitay répida-
mente progresiva de crisis epilépticas, alteraciones visuales, ceguera corti-
cal, signos de hipertensién intracraneal, signos motores, letargia, confusion
y coma. Presenta unas alteraciones caracteristicas en la neurcimagen. Es
interés de esta comunicacion es describir un caso, las imagenes correspon-
dientesy discutir e tratamiento.

Caso clinico. Varén de 19 afios con antecedentes de hipertension arterial,
insuficiencia renal cronica desde la infancia sin causa filiada. Transplante
rend alos 15 afios con multiples complicaciones e ingresos posteriores por
rechazo (agudo y crénico) e infecciones, por lo que ha recibido tratamiento
con multiples inmunosupresores (ciclosporina, rapamicina, micofenolato,
mofetilo, corticoides) y antibidticos. Finalmente requiri6 didlisis en 2003.
Ingresa en UMI en status epiléptico, crisis hipertensiva grave refractaria a
tratamiento y empeoramiento de la funcion renal, requiriendo hemodidisis,
antiepiléticos y sedacion. La TAC craneal muestra mltiples lesiones hipo-
densas parcheadas en la sustancia blanca de forma difusa. La EEG muestra
alteraciones marcadas de tipo encefa opatia y/o comicial. Una vez en planta
mejora de su estado, en la TAC no hay cambios y existe mejoriaclaraen la
EEG. Lamejoriacoincidio con el control gradual delatension arterial. Al alta
presentaba tension arterial norma y recibia tratamiento con val proato sodico.
Conclusiones. Este parece un caso claro de LEPR. El paciente presenta
todos los factores de riesgo habituales aunque Ilama la atencion la afecta-
cion difusa de varias zonas de la sustancia blanca'y no solo del I6bulo occi-
pital. Por otro lado sorprende lo coincidencia con dosis bajas de ciclosprina
(25 mg). Es también notable la mejoria del paciente una vez controlada la
hipertension arterial. Seria discutible laindicacion y seleccién del antiepi-
|éptico y el manejo junto con lahemodidlisis. El status epiléptico puede ser
laforma de presentacion de la LEPR sin ateraciones visuaes previas. Las
lesiones de la sustancia blanca pueden ser més difusas. Posiblemente €l fac-
tor mas importante para el éxito del tratamiento sea el control de la hiper-
tension arterial. No hay evidencia suficiente sobre la necesidad de trata-
miento antiepiléptico prolongado.

MENINGOARACNOIDITIS FUNGICA DE PRESENTACION
SUBAGUDA EN UN PACIENTE ADICTO A DROGAS

POR ViA PARENTERAL

M. Zea-Sevilla, M.L. Fernandez-Sanfiel, R. Marrero,

C. Croissier, H. Pérez, J. Rojo, M. Pueyo, P. de Juan

Hospital Universitario de Canarias. Tenerife

Introduccion. Entre las infecciones del sistema nervioso central (SNC), las
de etiologiafungica son las mas infrecuentes. Suelen ocurrir en relacion con
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focos extraneurol6gicos y/o en sujetos con factores con predisposicion:
inmunosupresién, diabetes, antibioterapia prolongada, colagenosis, etc. La
inmunodepresion granulocitaria predispone a la infecciéon por Candida,
Aspergillus y mucor, mientras que la inmunosupresion celular 1o hace a
criptococo e histoplasma.

Caso clinico. Varén de 35 afios fumador, adicto a drogas por via parenteral
con reutilizacion de jeringuilla, anticuerpos VHC (+), y VIH (-), queingre-
sapor un cuadro de dolor en laregion lumbar irradiado aambos MM, sen-
sacion de adormecimiento, debilidad progresiva y febricula diaria de un
mes de evolucién. A la exploracion inicial presentaba una leve rigidez de
nuca terminal, una paraparesia de grado I1-111/V y un nivel sensitivo D9-
D10. LCR: amarillo oscuro, coagulacion espontanes, leucocitos 100 mm?®
(20% s, 80% 1), glucosa 100 mg/dL, proteinas > 300 mg/dL. Cultivos, tinta
china, aglutinaciones, gram, serologias y BK, negativos. RM cranea y
medular: realce meningeo y subaracnoideo difuso prominente en médula
cervicodorsolumbar. Biopsia meningea: marcada fibrosis, vasos congesti-
vos e infiltrado inflamatorio mononuclear. Con el diagnéstico de meningitis
subaguda por gérmenes atipicos (micobacterias’/hongos) se tratainicial men-
te con tubercul ostéticos y dexametasona sin mejoriadel cuadro clinico. Por
ello, y teniendo en cuenta la presentacion clinica, los antecedentesy la pro-
bable puerta de entrada se asume la etiologia fungica, iniciando entonces
tratamiento con anfotericina B con mejoria progresiva.

Conclusién. La Candida albicans puede producir en e SNC meningitis de
presentacion subagudas o crénicas, meningoencefalitis, abcesos, granulo-
mas, etc. Suele afectar a sujetos de riesgo, muy en especia a heroinémanos
que reutilizan jeringuillas y emplean limén para solubilizar ladroga (medio
de cultivo ideal para el crecimiento de candida). En nuestro paciente, los
cultivos fueron negativos para bacterias, micobacterias y hongos (el rendi-
miento de los cultivos para hongos suele ser menor 30%). Aun asi, laforma
de presentacion y la espectacular respuesta al tratamiento antifungico per-
mitieron establecer el diagndstico de meningoencefalitis fungica, siendo
Candida la etiologia més probable.

MENINGOENCEFALITISE HIDROCEFALIA AGUDA
POR LISTERIA MONOCYTOGENESEN UN PACIENTE
CON LINFANGIECTASIA INTESTINAL

H. Pérez, M.L. Fernandez, R. Marrero, M.A. Zea, C. Croissier,
F. Carrillo, M. Pueyo, J. Pérez-Labgjos, N. Martinon, P. De Juan
Servicio de Neurologia. Hospital Universitario de Canarias

Introduccion. Listeria monocytogenes es un germen atipico con via de con-
tagio preferentemente digestivay especial tropismo por el sistema nervioso
central (SNC). Suele afectar a pacientesinmunodeprimidos —sobre todo con
afectacion de lainmunidad celular—, neonatos, ancianos, embarazadas 'y de
forma ocasional a individuos sanos. En e SNC produce preferentemente
meningitis (90%) y meningoencefalitis. Su forma de presentacion suele ser
aguda o subaguda y su evolucién y prondstico estan en relacion con la gra
vedad de la enfermedad subyacente.

Caso clinico. Varén de 26 afios de edad con antecedentes personales de linfan-
giectasiaintestinal secundariaa correccion quirlrgica de hernia diafragmética
de Bochdalek, con linfopenia e hipogammaglobulinemia secundarias, sin in-
fecciones oportunistas previas. Ingresa por un cuadro clinico y analitico com-
patibles con meningitis bacteriana tipica, iniciando tratamiento con cefotaxi-
ma. A las 24 horas del ingreso presenta obnubilacion y hemiparesiaizquierda
con RM normal y puncién lumbar que objetiva hipertension intracraneal, por
lo que se modificatratamiento a dexametasona, ceftacidimay vancomicina. Al
quinto dia se identifica L. monocytogenes en cultivos de LCR, sustituyéndose
ceftacidima por meropenem. Tras buena evolucién, € dia 23 de tratamiento
presentadisminucion del nivel de concienciay en unaTC se detecta hidrocefa-
liatetraventricular que se resuelve con derivacion ventriculoperitoneal.
Conclusiones. L. monocytogenes es una de las principal es causas de menin-
gitis en sujetos con factores predisponentes, especialmente inmunosupre-
sion de células T. Su presentacion clinicay datos de laboratorio pueden ser
similares a los de otras meningitis bacterianas. Es fundamental identificar
factores de riesgo que permitan orientar la sospecha diagnésticay estable-
cer tratamiento adecuado de forma precoz previo alaidentificacion del ger-
men, ya que esto condicionalaevolucion y el prondstico.
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MIOPATIA AXIAL AISLADA EN EL DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL DE LA PTOSISCEFALICA

R. Marrero 2 E. Enriquez ®, D. Navajas®, M. Zea?,

C. Croissier & H. Pérez ? P. de Juan ?

2 Servicio de Neurologia. ° Servicio de Rehabilitacion.

¢ Unidad de Neurofisiologia. Hospital Universitario de Canarias. Tenerife

Introduccion. Laptosis cefélica (drop head) es un cuadro de debilidad de la
muscul atura extensora cervical secundaria generalmente a enfermedad neu-
romuscular, extrapiramidal o endocrinolégica. Sin embargo hay un nimero
de casos no atribuibles a estas causas.

Caso clinico. Mujer de 73 afios cuyos antecedentes son: hipertension, de-
presién y anexectomia. Ingresa por debilidad extrema de la musculatura
cervical de 9 afios de evolucion. En la exploracion se observa cifosis cervi-
cal reductible, debilidad en la musculatura extensora cervical. Como prue-
bas complementarias se le realiza hemograma, funcién renal, hepética,
ionograma, enzimas musculares, marcadores tumorales y funcion tiroidea
que resulta normal. La resonancia magnéticarevela: infartos lacunares, leu-
comalacia periventricular, cervicoartrosis, atrofia de la musculatura para-
vertebral cervical. El resultado del VCM-EMG no muestra alteraciones.
Conclusiones. Se han descrito numerosos casos de debilidad de muscul atu-
ra cervica paravertebral, no progresiva, sin causa evidente tras estudios
etiolégicos extensos. Sobre la base de los hallazgos en biopsia muscular,
RM y TC se han propuesto varias hip6tesis etiol égicas: un cuadro inflama-
torio monoféasico, una especial susceptibilidad de la musculatura cervical y
lumbar relacionada con cambios degenerativos, una miopatia axial aislada
deinicio tardio no clasificada, que podriaincluir afectacion cervical o lum-
bar (camptocormia). En casos de ptosis cefélicano atribuible a otras causas,
cabe considerar una miopatia aislada de la muscul atura extensora. Aungue
no hay tratamiento especifico se debe considerar la posibilidad de adminis-
trar corticoides. Es fundamental la prevencién de posibles complicaciones
osteoarticulares que pueden dar lugar a deformidades fijas.

PARKINSONISMO FARMACOL OGICO.

UTILIDAD DEL SPECT CON Z|-|OFLUPANO

R. Malo de Molina-Zamora? C. Perera-Romero®, JM. Arbelo-Gonzalez?
C.19a-Gallego®, P Reyes-Yanez? J. Rodriguez-Navarro? J. Rojo-Aladro?
JR. Garcia-Rodriguez ? R. Amador-Trujillo®

2 Servicio de Neurologia. ° Servicio de Medicina Nuclear.

Hospital Universitario Insular de Gran Canaria

Introduccion. El tratamiento previo con farmacos de accién bloqueadora
dopaminérgica constituye un importante problema en el momento de esta-
blecer el diagnéstico diferencial entre la enfermedad de Parkinson 'y €l par-
kinsonismo farmacoldgico. Presentamos un paciente con parkinsonismo
como efecto secundario alatoma de neurol éptico.

Caso clinico. Paciente varon de 61 afios, con antecedentes de diabetes me-
llitus y trastorno bipolar de 10 afios de evolucién en tratamiento con &cido
valproico, olanzapinay clonacepam. Hace tres afios comienza con temblor
asimétrico de predominio en brazo izquierdo, dificultad para subir y bajar
escaleras y marcha arrastrando las piernas. En la exploracion neurolégica
destaca temblor mixto, rigidez y alteracién de los movimientos alternantes
de predominio en hemicuerpo izquierdo, rigidez axial y marcha con arrastre
de piernas mostrando un UPDRS motor de 8 y un estadio I en la clasifica
cién de Hoehn y Yahr. Laimagen gammagréfica del SPECT con *%3-ioflu-
pano muestra una captacion estriatal dentro de los limites de la normalidad.
Conclusién. EI SPECT con *?l-iof|upano es una herramienta Gtil para dife-
renciar los parkinsonismos degenerativos de |os de origen farmacol égico.

PRESENTACION DE LA GUIA PARA EL DIAGNOSTICO
Y TRATAMIENTO DE LA ESCLEROSISMULTIPLE

M.A. Hernandez, y Grupo de Estudio de Enfermedades
Desmielinizantes de la Sociedad Espafiola de Neurologia

Introduccion. Las guias de diagndstico y tratamiento son herramientas de
gran utilidad para su aplicacion en la practica clinica intentando facilitar la
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toma de decisiones en la seleccion de diferentes recursos diagnésticos 'y al-
ternativas terapéuticas.

Desarrollo. Se describe el procedimiento de la elaboracion de la guia de
diagndstico y tratamiento de la esclerosis multiple hasta la aprobacién final
en una reunion de consenso interactiva por un grupo amplio de neurélogos.
Se presentan los diferentes capitulos de la guia que incluyen 10 apartados
diferentes con una extensién similar y se resalta aquellos aspectos més sig-
nificativos y que podrian ser de mayor utilidad en la practicaclinica.
Conclusién. Esta guia puede servir de referenciay como un a herramienta
de recomendaciones para todos | os profesionales involucrados en e manejo
de los pacientes con esclerosis multiple.

ROMBENCEFALITISINFECCIOSA

V. Diaz-Konrad® A. Galvan®, E. Ponce? J.C. deLedn?® V. Martin®, J. Pérez
2Servicio de Neurologia. ® Servicio de Neurofisiologia.
¢ Servicio de Neurorradiologia. HUNS.

Objetivo. Presentar el caso de unamujer afecta de rombencefalitisinfeccio-
sa. Se destaca laimportancia del diagnéstico por RM cerebral y la correla-
cion radio-neurofisiol6gica.

Caso clinico. Mujer de 69 afios de edad, inmigrante venezolana desde hace
un afio, con antecedentes personales de poliartritis de presunta etiologia reu-
matoide tratada con Mtx y cuadro de encefalitis viral en 1998, diagnosticada
enVenezuela, que curd sin secuelas. Acude a Servicio de Urgencias por cua-
dro catarral, sin fiebre, sdlo tos no productivay malestar general de varios
dias de evolucién, constatandose en dicho centro torpeza parala emision del
lenguaje y debilidad en miembros izquierdos, motivo por el cua noslaremi-
ten. Sistémicamente destacaba unalevefebricula, escalofriosy ligerataquip-
nea. Neurol6gicamente, la paciente estaba vigil, obedecia 6rdenes con difi-
cultad, desorientada en tiempo y espacio. Lenguaje disartrico. Facia central
izquierdo, rigidez hipertonica en miembros inferiores con RCP extensora
bilateral. Dismetria D-N y T-R bilateral, disdiadococinesia. Leve rigidez de
nuca, sin otros signos meningeos. Los hallazgos de LCR no aportan datos
relevantes, con serologia paraListeria negativa. LaRM cerebral muestrauna
zona de alta sefial de bordes mal definidos en ambos pediincul os cerebel osos
y region protuberancial medial compatible con rombencefalitis. En la RM
cerebral de control, € estudio de difusién sugiere persistenciade la actividad
en lesion protuberancial con inactividad de las pedunculares. En los PEATC
se documenta un aumento de tiempos de conduccion central a estimular €l
oido derecho compatible con lesion radiol6gica anivel de tronco cerebral en
lado derecho. Ante |a sospecha de rombencefalitis infecciosa se inicio trata-
miento antibiético con ampiciling, con rpidamejoriadel cuadro, presentan-
do como secuelas alteracion de lamarchay dismetria bilateral .
Conclusiones. La presencia de sintomas iniciales no especificos hacen el
diagndstico precoz de la rombencefalitis dificil. En paciente febril con sig-
nos de tronco debemos sospechar neurolisteriosis e iniciar tratamiento anti-
biético empirico. La rombencefalitis puede ser de dificil diagnéstico solo
con datos clinicos o de laboratorio. El caso presentado ha demostrado €l
papel crucial delaRM en el diagndstico precoz y seguimiento. Asimismo se
resaltala relacion radioneurofisiol 6gica que existe entre las |esiones activas
y los tiempos de conduccién central.

SEGURIDAD Y TOLERANCIA DE ESTEROIDESEN DOSIS
ALTASEN PACIENTES CON ESCLEROSISMULTIPLE
C.G. Medina-Morales, M. Gonzélez-Plata, M.A. Herndndez

Unidad de Esclerosis Mdltiple. Servicio de Neurologia.

Hospital Universitario Nuestra Sra. dela Candelaria. Tenerife

Introduccion. Los pulsos de metilprednisolona (MP) son la principal aterna
tivapara e tratamiento de brotes en la esclerosis mditiple (EM). Laadminis-
tracion a atas dosis puede conllevar una serie de efectos adversos que deben
ser adecuadamente monitorizados durante la administracién de los mismos.

Pacientes y métodos. Hemos analizado la seguridad y tolerancia de altas
dosis de MP (500 y 1.000 mg/dia) en pacientes con EM. La pauta de 500
mg/dia se haadministrado en 2 horasy una duracién de tresacinco diasy la
pauta de 1.000 mg/dia se haadministrado en tres horasy unaduracién detres
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dias. Se haregistrado los efectos adversos durante los dias de administracion
delos pulsosde MP.

Resultados. Hemos registrado 222 pulsos de administracion de MPy corres-
pondientes a 50 pacientes con EM, 32 mujeresy 18 varonesy unaedad media
de 36,34 afios (rango: 17-62 afos). Laforma clinica correspondia a 40 remi-
tente-recurrente, 9 secundariaprogresivay 1 primariaprogresiva. Seinstaura-
ron 3 pulsosde MP a1 g/diadurante tres dias, 41 pulsos de M P de 500 mg/dia
durante tres dias, y 178 pulsos de MP de 500 mg/diadurante 5 dias. Los efec-
tos adversos més frecuentes fueron: ateraciones cutaneas 28%, insomnio
22%, dispepsia géstrica 4%, crisis hipertensiva 4%, hipo 4%, cefalea 2%.
Conclusiones. Los pulsos de MP a altas dosis son segurosy en general bien
tolerados por los pacientes de EM. Las ateraciones cuténeasy €l insomnio
fueron los principales efectos adversos. La utilizacion de benzodiazepinas
en |os pacientes que habian presentado previamente insomnio puede ser una
medida preventiva para evitar |a aparicién de este efecto adverso.

SPECT CON 2|-|OFLUPANO: UNA HERRAMIENTA
EN LOSESTADIOSINICIALESDEL TEMBLOR.
A PROPOSITO DE DOS CASOS

R. Malo de Malina-Zamora? C. Perera-Romero®, JM. Arbelo-Gonzélez 2,
C.lda-Galego®, M. Hervés-Garcia?, S. Mirdawood 2, G. Pinar-Sedefio 2,
R. Amador-Trujillo 2

2 Servicio de Neurologia.  Servicio de Medicina Nuclear.

Hospital Universitario Insular de Gran Canaria

Introduccion. El temblor esencial y 1os sindromes parkinsonianos son enti-
dades que en etapas iniciales pueden ser clinicamente confundidas. El
SPECT con *|-ioflupano (DaTSCAN ®) es una exploracién (til para
detectar la afectacion presinaptica de los sindromes parkinsonianos. En €l
temblor esencial la fibra presinéptica nigroestriatal no se afecta, obtenién-
dose patrones gammagréficos compatibles con la normalidad.

Casos clinicos. Evaluacion de 2 pacientes con hemiparkinsonismo derecho
en los que esta técnica ayudd a establecer € diagndstico final de temblor
esencia en un caso y enfermedad de Parkinson en el otro. Caso 1. mujer de
30 afios sin antecedentes personales de interés que acude por temblor posi-
cional asimétrico de predominio en hemicuerpo derecho de dos meses de
evolucién. A la exploracién neuroldgica a su ingreso destacaba el temblor
anteriormente citado (1/4) y reduccion en la amplitud de los movimientos
aternantes (1/4). No recibia tratamiento farmacolégico. En € SPECT con
123 joflupano realizado se observa una captacion estriatal del radiotrazador
compatible con la normalidad, por 1o que se inicia tratamiento con propano-
lol, obteniéndose una buena respuesta clinica. Caso 2: varén de 31 afios sin
antecedentes de interés que acude por un cuadro de un afio de evol ucién con-
sistente en dolor supraclavicular derecho irradiado a brazo y dificultad para
realizar actividades por rigidez en miembro superior derecho (alteracion de
la escritura, manejo del ordenador...). Seis meses més tarde se afecta €
miembro inferior ipsilateral. A la exploracion neurol 6gica destacaba la alte-
racion en ladestreza digital, en los movimientos aternantes, la existenciade
bradicinesia y la disminucion del braceo derecho a la marcha (UPDRS
motor: 11). No recibia tratamiento farmacol égico. El SPECT con 2|-ioflu-
pano tradujo una alteracion presindptica de las neuronas dopaminérgicas de
los ganglios basales, siendo este hallazgo gammagréaficamente compatible
con sindrome parkinsoniano, probablemente enfermedad de Parkinson.
Conclusiones. El SPECT con *23|-ioflupano es una técnica que permite di-
ferenciar los sindromes parkinsonianosy el temblor esencial desde estadios
iniciales de la enfermedad.

C677T POLIMORFISMO DE LA METILEN
TETRAHIDROFOLICO-REDUCTASA Y SU

RELACION CON LA POBLACION MIGRANOSA

P. Tgjera® N. Ruiz-Lavilla? F. Mont6n-Alvarez? S. Méndez"
2Servicio de Neurologia. ® Unidad de Investigacion. Hospital Universitario
Ntra. Sra. dela Candelaria. Sa. Cruz de Tenerife

Introduccion. El aumento de los niveles de homocisteina se ha relacionado
con diferentes condiciones patol égicas, entre las que se encuentralamigra-
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fia. Frost, en 1995, comunicé la asociacion entre el estado de homocigoto
del polimorfismo C677T de lametilén tetrahidrofélico-reductasay la hiper-
homocisteinemia. En este sentido, varios grupos han estudiado en diferentes
pobl aciones la asociaci6n de este polimorfismo y la migrafia; han encontra-
do un incremento del riesgo de padecerla, y ademés, dentro de los migrafio-
s0s, un aumento del riesgo de presentar aura.

Pacientes y métodos. Hemos reclutado y estudiado a 41 migrafiosos 'y 82
controles sanos. El genotipo del polimorfismo delaMTHFR se haredliza-
do con consentimiento informado, extrayendo el ADN de sangre total, y
amplificacion por PCR; posteriormente se realiz6 |la digestion del producto
de PCR con laenzima de digestion HinFl y se realiz6 una electroforesis en
gel de agarosa.

Resultados. Las distribuciones alélicas fueron las siguientes: C/C, 29,3% de
los migrafiosos frente a un 51,2% de los controles; T/T, 19,5% de migrafio-
sosy 9,7% de controles; heterocigotos T/C, 51,2% de migrafiosos y 39% de
controles.

Conclusiones. Nuestros resultados, aungue todavia la muestra es peguefia
y éstos podrian variar, por e momento demuestran lo que otros estudios
poblacionales, donde los homocigotos T/T presentan un aumento del ries-
go de padecer migrafiay €l alelo T resulta mas frecuente en la poblacién
migrafiosa.

MIASTENIA GRAVE FAMILIAR

C. Croissier, F. Carrillo, R. Marrero, M. Zea, H. Pérez, J. Rojo,
M. Pueyo, J. Pérez, M.L. Fernandez, N. Martinén, P. de Juan
Servicio de Neurologia. Hospital Universitario de Canarias. Tenerife

Introduccion. La miastenia grave (MG) es, generalmente, una enfermedad
esporadicay los casos familiares (M GF) representan menos del 5%. Descri-
ta ya por Oppenheim en 1900, sigue sin encontrarse en la actualidad un
patréon claro de herencia, pudiendo ocurrir tanto por linea materna como
paterna, y se han descrito casos en gemelos monocigéticos y en familias
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consanguineas. Presentamos una familia de MGF con afectacién de abuela
maternay nieto.

Casos clinicos. Caso |: mujer, 68 afios, con antecedentes de: diabetes melli-
tustipo I1, hipertension arterial, hipercolesterolemia. Diagnosticada de MG
generalizada Ila en julio de 1987 por cuadro de diplopia, ptosis palpebral
izquierda 'y debilidad generalizada. Timectomizada en diciembre de 1987.
Se inici6 tratamiento con piridostigmina y deflazacort, con sustitucion por
azatioprina en febrero de 1992 (escasa respuesta terapéuticay efectos corti-
coideos secundarios). En diciembre de 1994 se suspende la azatioprina por
leucopenia. En enero de 2002 comienza con sintomatol ogia bulbar (disfagia
y disnea ocasional). Entre |os estudios realizados destaca: test de edofronio
positivo; anticuerpos antirreceptores de acetilcolinay antimtsculo estriado
negativos; TC torécicanormal; EMG: se descarta miopatia de lamuscul atu-
rafacial y extremidades. Caso |1: varon, 14 afios, sin antecedentes de inte-
rés. Presenta ptosis palpebral izquierda fluctuante en junio de 2003, reali-
zéndose test de edofronio, estimulacion repetitiva y de fibra aislada en
abductor digitis minus y anticuerpo anti-R-Ach, que resultaron negativas.
La clinica desaparece de manera espontéanea en mesy medio. En octubre de
2003 comienza con ptosis palpebral derecha asociada a diplopia vertical,
siendo ingresado para completar estudio: anticuerpos anti-R-Ach, ANA,
ANCA, ACA, anti-LMK, antimusculo liso, anticélulas parietales antitiroi-
deos negativos; TC torécica: hiperplasia timica; estimulacién repetitiva y
estudio de fibra aislada en la muscul atura periocular compatible con enfer-
medad de la placa motora. Con la sospecha de MG ocular se inicia trate-
miento con piridostigmina, con buena respuesta hasta el momento actual.
Discusion. La MGF suele afectar a miembros de una misma generacion,
aunque hay casos descritos de afectacion en dos generaciones. Laformade
presentacion suele ser semejante y debutar en la misma franja de edad
(generamente en la infancia o adolescencia), no siguiendo este patrén los
€asos que presentamos.

Conclusién. La MGF es una entidad infrecuente. En nuestro caso afecta a
dos generaciones, respetando alaintermedia, adiferentes edades (uno en la
adulta) y con distinta presentacion clinicay respuestaa tratamiento.
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