| X REUNION pE LA SOCIETAT
CATALANA pbe NEUROLOGIA

POSTERS

1.

CAMPTOCORMIA: DESCRIPCION CLINICOPATOLOGICA
DE UNA SERIE DE 23 PACIENTES

M.L. Viguera® JM. Martinez? A. Sanjuan®, A. Rovira®,

I. Ojanguren?, G. Ribera?

2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Traumatol ogia. © Servicio de
Radiodiagnéstico. Hospital de Sabadell. Sabadell, Barcelona. @ Servicio de
Anatomia Patol6gica. Hospital Germans Triasi Pujol. Badalona, Barcelona

Objetivo. Analizar las caracteristicas clinico-patol égicas de 23 pa-
cientes afectos de degeneracion grasa de la musculatura paraverte-
bral, detectada en la resonancia magnética (RM).

Pacientes y métodos. Se estudiaron 23 pacientes (4 varones 'y 19
mujeres), con una edad media de 71 afios (54-84), que presentaron
degeneracion grasa de la muscul atura paravertebral. Se realizé una
exploracion clinica descartando posibles patologias relacionadas.
En 21 casos se dosificaron las enzimas musculares. Se practico RM
dorsolumbar ala mayoria de los pacientes y, en algiin caso, cervi-
cal. Serealizo6 biopsiamuscular en 20 casos.

Resultados. Un total de 16 pacientes presentaron camptocormia
como sintoma predominantey 12 dolor lumbar y claudicacién en la
marcha. La CK fue moderadamente elevada en tres casosy laLDH
en uno, mientras que en 16 casos fue normal. EIl EMG presentd
caracteristicas miopéticas en 4 ocasiones, actividad espontanea en
unay fue normal en 13. La RM mostré en todos los casos degene-
racion grasa de la musculatura paravertebral. La biopsia muscular
objetivé rasgos miopéticos en 14 pacientes, cambios minimos ines-
pecificosen 4y atrofiade fibrastipo Il en dos.

Conclusiones. La degeneracién grasa de la musculatura paraverte-
bral causa una postura en flexién de la columna o camptocormia,
de aparicion en edades avanzadas y en relacion con diferentes pato-
logias, siendo 1o mas frecuente, una distrofia muscular. Los estu-
dios de laboratorio son normales en lamayoriay el EMGy labiop-
sia muscular son, en ocasiones, inespecificos. La RM muestra
degeneracién grasa de la muscul atura paravertebral, de predominio
dorsolumbar.

2.

TEST DE DIAGNOSTIC CLINIC

PERA LESMIOPATIESMITOCONDRIALS

JL. Becerra?® A. Galan®, G. Pintos®, R. Alvarez? M. Serichol 2
J. Coll-Canti 2

2 Gervicio de Neurologia. ® Departamento de Bioguimica. ¢ Servicio de
Pediatria. Hospital Universitari Germans Triasi Pujol. Badalona, Barcelona

Objectiu. Es proposa un nou sistema de diagnostic clinic per ala
detecci6 de pacients amb miopaties mitocondrials tinguin o no hi-
perlactacidemia, basat en la medicié de la saturacié d’ oxigen du-
rant un exercici aerobic sota condicions controlades.

Subjectes i metodes. S'han estudiat 11 controls sans i 6 pacients
amb miopatiamitocondrial: 1 Kearns-Sayre, 2 MELAS, 1 MERFF,
1 Madelung i 1 amb miopatia amb fatiga i abundants fibres ragged
red ala biopsia de muscul. Test aerdbic: es va demanar que fessin
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contraccions isométriques amb la ma cada segon amb un interval
d’un segon de descans durant 3 minutsi a 40% de la maxima for-
¢a. Lapoténcia muscular es va mesurar amb un dinamometre tipus
Jammar connectat a un sistemadigital Data-Limk-DLK800 de Bio-
metrics. Es vamesurar €l lactat i saturacié d’ oxigen a sang venosa
avantcubital en elstemps0, 1, 2, 31 4 minuts.

Resultats. La desaturacié d’'oxigen mitjana per as controls una
vegadarestadaladel temps 0 va ésser —27 (1 min), —26 (2 min), —27
(3min) i 5 (4 min). En els pacients amb malalties mitocondrials, els
valorsvaren ser de—7, +1, +4, +1, +7 i +10, per als mateixos temps.
Laconcentracié de lactat en ambdés grups sota aguestes condicions
d'exercici no vamostrar diferéncies significatives.

Conclusions. El test d' exercici aerobic fet sotales condicions abans
esmentades, i mesurant la desaturacié d’ oxigen, és un bon sistema
de cribatge i deteccid de les malalties mitocondrials, ja que no es
produeix la desaturacié d’oxigen del grup control i en la mostra
presentada en aquest treball la sensibilitat és del 100%.

3.

PRESENTACIO ATiPICA D'ENCEFALOPATIA HIPERTENSIVA

T. Delgado, D. Cénovas, J. Estela, G. Ribera
Unidad de Neurologia. Hospital Parc Tauli. Sabadell, Barcelona

Introducci6é. La encefalopatia posterior reversible (PRES) és una
sindrome clinico-radiologica caracteritzada per cefaea, crisis co-
micials, alteracio del nivell de consciénciai trastorns visuals asso-
ciat aedemaa substancia blancai cortex occipitoparietal en laneu-
roimatge. Les causes més freqiients son encefal opatia hipertensiva,
eclampsiai tractament immunosupressor. Es caracteristicalarever-
sibilitat del quadre amb un control precog de la tensi6 arterial i la
retirada del tractament immunosupressor.

Casclinic. Donade 72 anys amb antecedents d’ arteritis de latempo-
ral en tractament amb corticoides i sense historia prévia d’ hiperten-
si arteria. El diadel’ingrés presenta cefaleamatutinai visié borro-
sa, objectivant-se tensié arterial de 240/150 mmHg, amb posterior
crisi tonico-clonica generalitzada, essent remesa a urgencies. L' ex-
ploracio neurol ogica després del periode postcritic mostrava cegue-
sa cortical hilateral i paraparésia 2/5, sense afectacio del nivell de
consciencia. En laTC es detectaven zones de Ileu hipoatenuacié en
porcions superficials d ambdos |0buls occipitalsi parietals mostrant
per ressonancia a T, hipersenya subcortical a aguest nivell. Les
sequiencies de difusié eren suggestives d’ edema vasogenic. Es va
iniciar tractament anticomicial amb fenitoinai hipotensor amb ena-
lapril, amb bona resposta sense necessitat de retirar corticoides. A
les 24 hores es varesoldre € quadre clinic amb aparicié d' al.lucino-
sisvisuals que es van autolimitar en 3 dies. En el control radiologic
destacava unaimportant reduccié de |’ edema subcortical.
Conclusions. Presentem un cas de PRES per encefaopatia hiper-
tensiva amb clinica atipica donada la presencia de florida simpto-
matologia neurologica incloent paraparésia amb conservacié del
nivell de conciéncia. El PRES s ha associat amb vasculitisi malal-
ties del teixit connectiu (PAN, Wegener, LES...) en les quals apa-
reix unadisfunci6 del’ endoteli vascular secundariaalahipertensio
arterial, alainsuficiénciarenal agudai als farmacs citotoxics utilit-
zats en aquestes patologies. No hem trobat associacio amb I arteri-
tis de la temporal. Alguns autors opinen que €ls corticoides poden
afavorir o desencadenar la sindrome, sobretot associats a ciclospo-
ring, i també representen una de les causes d' hipertensié arterial
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secundaria. Malgrat la seva utilitat en I’ edema vasogenic, en el cas
de la PRES la seva eficacia és discutida. La PRES constitueix una
veritable urgencia medica, ja que precisaun inici precog del tracta-
ment per evitar un dany neurond irreversible.

4,

MALALTIA DE CREUTZFELDT-JAKOB
LATERALITZADA: UNA FORMA D’INICI?

J. Diaz-Manera? E. Martinez-Hernandez® M. Mateo®,

L. Sans®, E. Manzanares®, A. L&z° M.J. Rey ©

2Servicio de Neurologia. ® Servicio de Medicina Interna. © Servicio

de Nefrologia. ¢ Servicio de Curas Intensivas. Hospital dela Santa Creu
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Introduccid. La malatia de Creutzfeldt-Jakob espontania es pot
presentar amb quadres clinics diversos. S han descrit afectacions
exclusives del sistema piramidal, simptomes extrapiramidals, ocu-
lar i alteracions conductuals de forma aillada.

Cas clinic. Presentem una pacient de 82 anys d'edat que pateix 2
episodis bruscos de pérdua de coneixement, orientats inicialment
com sincopals. Després d'un nou episodi de simil-lars caracteristi-
ques es detecta deficit motor a I” hemicos esquerre. La RM crania
mostra hiperintensitat cortical difusa a I’ hemisferi dret a les se-
quencies en difusié. S orientainicialment com lesi6 isquemicad’ o-
rigen desconegut. La pacient presenta un deteriorament cognitiu
rapidament progressiu associat a sindrome pseudobulbar matiu pel
qual consulta a nostre centre. A I'ingrés s observa greu deteriora-
ment cognitiu de caracteristiques cortico-subcorticals, sindrome
pseudobulbar, déficit motor espastic i sensitiu al’ hemicos esquerre
i paratonia oposicionistaales quatre extremitats amb mioclonies de
predomini a I'hemicos esquerre. Es redlitza TC cranea que no
mostra lesions després d'un mes d'inici de la clinica. S orienta el
cas com deteriorament cognitiu rapid, associat a quadre piramidal i
mioclonies. Es realitza punci6 lumbar que mostra proteina 14-3-3
positiva. L' EEG mostra triplets de puntes-ones de formadifusa. La
pacient empitjora rapidament i als 15 dies de I'ingrés és exitus.
S harealitzat estudi neuropatologic que es compatible amb malal-
tia de Creuzfeldt-Jakob amb patré immunohistoquimic de PrP re-
sistent de tipus sinaptic.

Conclusions. La maldtia de Creutzfeldt-Jakob presenta una gran
heterogeneitat clinica, especialment alesfasesinicias. L'inici amb
clinica piramidal o extrapiramidal asimétrica ha estat descrit a la
literatura cientifica en nombroses ocasions. Els pacients evolucio-
nen de forma rapidai presenten en fases avancades deteriorament
cognitiu, piramidalisme bilateral i mioclonies difuses de forma
genera, si bé I'existéncia de simptomes extrapiramidals, oculars i
crisis comicias no és infrequent. Els estudis radiologics mostren
tipicament hiperintensitat als ganglis basals (putamen-caudat) i
corticals, que poden ser unilaterals exclusivament. S’ han descrit
evolucions diverses: desaparicié de les troballes radiol dgiques, afec-
tacio unilateral mantinguda o diseminacio i afectacio bilateral. En
els casos amb mioclonies unilaterals, I'EEG pot mostrar només
alteracions al’ hemisferi contralateral. La presentacié de forma asi-
meétrica de simptomes piramidalsi extrapiramidals progressius, I'a
simetria a les troballes radiologiques i de I'EEG no descarten la
possibilitat de malaltia de Creutzfeldt-Jakob. La rapida progressié
dels simptomes ens pot gjudar afer €l diagnostic.
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5.

LESINTERACCIONSENTRE FARMACSANTIEPILEPTICS
| QUIMIOTERAPEUTICS PODEN CAUSAR INSUFICIENT
CONTROL DE LESCRISISCOMICIALS, INSUFICIENT
TRACTAMENT QUIMIOTERAPEUTIC | TOXICITATS
EXAGERADES

L. Dorado®, M. Falip®, C. Balafia?, J.L. Becerra®, I. Isern®,
N. Pérez de laOssa®, C. Guerrero®, L. Ispierto®, L. Grau®,
S. Baranhio?, M. Codina®

Hospital Universitari Germans Triasi Pujol. Badalona, Barcelona

Introduccié. Les interaccions entre farmacs antiepileptics (FAE) i
quimioterapeutics poden causar insuficient control de les crisis co-
micials, insuficient tractament quimioterapeutic i toxicitats exage-
rades.

Objectiu. Presentar tres pacients amb tumors cerebralsi epilépsia.
Casos clinics. Cas 1: home de 58 anys amb epilépsia criptogenica
de 10 anys d’evolucié. Fregiienciade crisis: 2 anuals. A partir d’'un
trastorn de llenguatge progressiu en forma d’ af asia es va diagnosti-
car lesio expansiva parieto-occipital dreta que va resultar ser la
metastasi d’un carcinoma bronquial. Va iniciar-se tractament amb
radioterapia holocraneal i per reaparicio de les crisis comicials va
afegir-se valproat al seu tractament antiepiléptic (oxcarbamacepi-
na). Posteriorment va iniciar tractament quimioterapéutic amb cis-
plati i gemcitabina, que va haver de suspendre’s per leucopénia i
plaquetopéniarepetides. Cas 2: home de 32 anys, sense antecedents
d'interés que arran d’'unacrisi parcial complexa (dificultat articula-
ci6 del llenguatge) amb generalitzacié secundaria es va diagnosti-
car de gliomatemporal esquerre d' alt grau. Vainiciar-se tractament
amb fenitoina i per recidiva de crisi després de la cirurgia, s afegi
gabapentina. Durant la primera tanda de tractament quimioterapeu-
tic (pauta vincristina + procarbacina + temozolamida) va presentar
un augment de la seva frequencia de crisis, essent els nivells de
PHT infraterapeutics. Cas 3: home de 29 anys que arran d’ unacrisi
parcia motora dreta va diagnosticar-se d’ un oligoastrocitoma ana-
plasic frontal esquerre. Vainiciar tractament amb levetiracetam. No
ha patit un augment de crisis comicials durant la quimioterapia.
Conclusions. El valproat augmenta la toxicitat hematologica del
tractament quimioterapeutic, impedint lafinalitzacio del cicle tera-
péutic. Els quimioterapeutics inductors enzimatics disminueixen
I eficacia dels FAE que es metabolitzen per via hepatica.

6.

FIBROELASTOMA PAPIL-LAR ASSOCIAT A FORAMEN
OVAL PERMEABLE | ANEURISMA DEL SEPTE
INTERAURICULAR EN UN PACIENT AMB MULTIPLES
INFARTS CEREBRALS

C. Garcia? D. Cénovas? O. Fabregues? I. Anguera®
2Unidad de Neurologia. ® Unidad de Cardiologia.
Hospital Parc Tauli. Sabadell, Barcelona

Introducci6. El fibroelastoma papil.lar és un tumor infrequient i be-
nigne. Es localitza en un 75% sobre la valvula adrtica o mitral i
molts casos son assimptomatics, encara que poden provocar embo-
lismes alacirculacio cerebral, sistémica o coronaria. Presentem un
cas de probable fibroelastoma papil.lar que a més associa un fora-
men oval permeable (FOP) amb aneurisma del septe interauricular
(ASA), i que va debutar amb dos infarts cerebrals simultanis de te-
rritoris diferents.

Cas clinic. Pacient de 42 anys amb antecedents de tabaquisme d' 1
paguet/dia i esquizofrenia que controla amb haloperidol, que és
portat a urgencies per hemiparesia dreta recuperada i afasia d’ex-
pressié. Exploracions complementaries: TAC cranial: infart isquée-
mic aterritori de PICA dreta. Analitica amb hemograma, bioquimi-
ca, coagulacio, serologia luética i estudi immunologic: normal.
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Eco-Doppler TSA i ecocardiograma transtoracic normals. Ecocar-
diograma transesofagic: imatge sesil, no pediculadai fixade 5 mm
dediametre adheridaal’ extrem del vel anterior de lavavulamitral
alacara auricular suggestiva de fibroelastoma papil.lar i presencia
de foramen oval permeable amb aneurismadel septe interauricular.
UnaTAC de control vademostrar amés un infart hemorragic corti-
cal frontal esquerre. Es va indicar anticoagulacio permanent i va
ser donat d'altaamb |leu afasia motora.

Conclusions. De les dues causes potencials de cardioembolisme,
I’ASA amb FOP és la més coneguda, mentre que la capacitat
d’embolisme del fibroelastoma sembla estar en relacié principal-
ment de la mobilitat del tumor. Encara que la cirurgia és una op-
ci6, creiem que I’ anticoagulacié en aquest cas constituiria el trac-
tament d’ eleccio.

7

ALTERACIONSEN LA DIFUSIO
EN EL COMA HIPOGLICEMIC

L. Grau, I. Isern, N. Pérez delaOssa, L. Ispierto,
J.L. Becerra, M. Millan
Hospital Universitari Germans Triasi Pujol. Badalona, Barcelona

Introduccio. La hipoglicémia pot ocasionar ateracionsaladifusio.
S'han descrit alguns casos clinics i existeixen estudis experimen-
tals en models animals que objectiven aquestes troballes. Presen-
tem un pacient en coma hipoglicémic i ateracions ala difussio.
Casclinic. Home de 61 anys amb hipertensi6 arteria, diabetis melli-
tus dependent d'insuling, i infart isquémic cronic de I’ artéria cere-
bral posterior dreta. Ingressa per disminucio del nivell de conscien-
ciade 12 horesd' evolucio. A I’ exploracio fisica s objectiva Glasgow
5, tetraparésia flaccida amb reflexes ocullocefalicsi cornials conser-
vats i Babinski bilateral. A Urgencies s objectiva glicemia capil.lar
de 40 mg/dL. Es reditza TC cranial: infart antic d' arteria cerebral
posterior dreta. RM crania: lesions hiperintenses en difusi6 a coro-
naradiata dretai mesencefal amb restriccio al’ ADC sense objecti-
var-se a la sequiencia FLAIR. Puncié lumbar normal sense eviden-
ciar-sesignesd'infeccid. Toxics negatius. El pacient no varecuperar
¢l nivell de conscienciamalgrat normalitzar-se lagliceémia Vamorir
alspocsdiesdel’ingrés a causa d’ unainfeccio respiratoria
Conclusions. El coma hipoglucémic pot produir alteracions en la
difusié amb restriccio del mapa d'ADC, sense dteracions a la
sequenciaFLAIR. Leslesions observades aladifusié son pronosti-
ques del’evolucié clinica.

8.

EPILEPSIA, INFARTSISQUEMICSMULTIPLES
| ANEURISMA GEGANT DE L' ARTERIA CEREBRAL
MITJA: CLINICA | TRACTAMENT

C. Guerrero, M. Millan, M. Codina, M. Lozano, J.L. Becerra,
I. Isern, N. Pérez delaOssa, L. Dorado, L. Ispierto, L. Grau,
A. Dévalos

Hospital Universitari Germans Triasi Pujol. Badalona, Barcelona

Introducci6. Presentem el cas d’ un pacient que va debutar amb cri-
sis comicials en relacio a la presencia d’'un aneurisma gegant de
|"artéria cerebral mitja (ACM) amb infarts isquémics multiples.

Casclinic. Pacient de 35 anys, natural de Gambia, amb antecedents
de paludisme a la infancia, que va ingressar a Servei de Neuroci-
rurgia derivat des d'altre centre per crisis comicials tonico-cloni-
ques generalitzades de debut i una lesié ocupant d'espai ala TC
cranial localitzada alafosatemporal esquerraamb edema perilesio-
nal. Esvainiciar tractament amb acid val proic endovends, amb bon
control delescrisis. Durant lasevaestadaaplantael pacient vapre-
sentar afasia motorai hemiparesia braquial dreta (ma parietal), co-
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mentant-se el casamb el Servei de Neurologia. LaRM cranial amb
angio-RM va objectivar una imatge que suggeria un aneurisma ge-
gant trombosat en latrifurcacio de I’ ACM esquerraamb nombrosos
infarts isquémics corticals aguts a territori superficial de I'ACM
esquerra. Esvainiciar tractament amb aspirina en dosis de 300 mg/
dia. Es va reditzar ASDIA que mostra amputacié de la primera
branca de la bifurcacio del’ ACM, sense visudlitzar-se I’ aneurisma,
suggerint ditaimatge que pogués estar trombosat. Durant €l segui-
ment del pacient vamillorar del’afasiai lahemiparésiai no vator-
nar apresentar crisis comicials. Als 11 mesos de seguiment clinic es
varepetir laRM cranial/angio-RM, on es va objectivar reduccio6 de
lamidade I’ aneurisma (< 1 cm) amb desaparicio de I’ edema vaso-
genic adjacent i sense nous infarts isquemics. El ASDIA de control
confirma que |’ aneurisma continuava trombosat, i donada la bona
evolucio clinica, es va decidir continuar amb el mateix tractament.
Conclusions. Existeixen multiples formes de presentacié clinica
dels aneurismes gegants intracranials trombosats. Aquests poden
ser motiu de lesions cerebral sisquémiques, crisiscomiciasenrela
ci6 alaisquéemia cerebral, edema perilesional o unalesié ocupant
d'espai. El tractament amb antiagregants i farmacs antiepiléeptics
pot ser efectiu per € seu control clinic.

9.

VASCULITISAILLADA DEL SISTEMA
NERVIOS CENTRAL: A PROPOSIT D'UN CAS

L. Ispierto, L. Grau, N. Pérez delaOssa, I. Isern, M. Millan,
D. Escudero
Hospital Universitari Germans Triasi Pujol. Badalona, Barcelona

Introduccid. Les vasculitis, i entre aquestes la primaria del sistema
nervioés central (SNC), sbn una causa poc freguient d’ictus isquémic.
Presentem €l cas d’una malalta jove que experimenta dos infarts
isquémics occipitals bilateral s secundaris al’ esmentada etiol ogia.
Cas clinic. Pacient de 48 anys, fumadora i sense altres factors de
risc vascualr que, després d’' una setmana de cefal ea sobtada bifron-
tal, presenta un déficit neurologic isquemic agut del territori de
I"artéria cerebral posterior (ACP) dreta. A les 48 hores d'iniciar-se
tractament antiagregant, esdevé una nova focalitat aguda de localit-
zaci6 occipital contralateral. LaRM crania (difusid) inicial confir-
maun infart isquémic agut del’ ACP dreta. A laRM de control ales
48 hores va aparéixer un nou infart isquemic agut occipital contra-
lateral. Al Doppler transcrania inicial s objectiva I'abséncia de
flux al’ ACP dreta, amb un augment de velocitats a |’ artéria cere-
bral mitjaesquerra, essent la deteccié de shunt dreta-esquerra nega-
tiva. L’angio-RM mostra una disminucio de calibre de totes les ar-
téries intracranials, amb dilatacions postestendtiques. A | estudi
immunologic destaca una lleu elevacio d’ANA i antifosfolipids.
L'ECG, I’eco-Doppler de TSA, les serologies i els marcadors tu-
morals resultaren normals.

Conclusions. 1. La vasculitis aillada del SNC és una entitat infre-
quent a considerar en pacients joves amb ictus isquémics; 2. Les
manifestacionsinicials solen ser cefaleai déficits neurologicsfocals,
amb abséncia de febre i artromialgies (tipics d' dtres vasculitis); 3.
Els examens complementaris no invasius no estableixen € diagnos-
tic, i son crucias I'arteriografia i la biopsia leptomeningia; 4. Els
corticoides i la ciclofosfamida constitueixen labase del tractament.
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10.

COMPONENT VASCULAR DE LA DEPRESSIO
ENLA MALALTIA D’ALZHEIMER: COMPARACIO
DE CINC CRITERISDIAGNOSTICS

S. LOpez-Pousa, J. Vildta-Franch, J. Garre-Olmo, A. Turon-Estrada,
. Pericot-Nierga, R. Feijoo-Lorza, M. Lozano-Gallego,

M. Herndndez-Ferrandiz, O. Soler-Cors

Unitat de Valoraci6 dela Memoria i les Demencies. Institut d’ Assistencia
Sanitaria. Parc Hospitalari Marti i Julia. Edifici Santa Caterina.

Introduccié. Molt sovint la depressio d'inici tarda apareix associa-
da a diferents anomalies cerebrovasculars. A més, també és una
manifestacio freqlient en la maaltia d’ Alzheimer (MA). L'Us de
diferents criteris diagnostics per ala depressié podria haver contri-
buit a aquestes troballes inconsistents pel que faa component vas-
cular de ladepressié en laMA. L’ objectiu d’ aquest treball és estu-
diar el component vascular de ladepressi6 en pacientsamb MA uti-
litzant cinc sistemes diferents de classificacié per aladepressio.
Pacientsi métodes. Estudi transversal de 491 pacients amb demen-
ciatipus Alzheimer d'acord amb els criteris NINCDS-ADRDA. La
depressio es va diagnosticar mitjangant cinc sistemes de classifica-
ci6 (CIM-10, DSM-IV, CAMDEX, PDC-AD, NPI). Els factors de
risc vasculars es van avaluar utilitzant |’ escala modificada de Ha-
chinski (excloent els items de ‘depressi®’ i ‘ preservacio relativa de
lapersonalitat’).

Resultats. La presencia de depressi6 (independentment dels criteris
diagnostics) es va correlacionar amb una elevada puntuacio del’ es-
calade Hachinski i amb antecedents de malatia psiquiatrica. Esva
dur aterme una andlisi de regressio logistica multivariant per ala
depressio (preséncia o absencia) per a cada grup de criteris diag-
nostics utilitzant com a variables independents la puntuacio de |’ es-
cala modificada de Hachinski, |’ edat, el sexe, e tempsd'inici dela
demeéncia, els antecedents de malaltia psiquiatrica, la puntuacié de
I’escala de Blessed i la puntuacio del NPI. Tots els models de re-
gressio logistica van incloure la puntuacié de I’ escala modificada
de Hachinski.

Conclusions. El component vascular mesurat amb |’ escala modifi-
cada de Hachinski es va associar positivament amb la depressio,
independentment dels criteris diagnastics utilitzats. Aquestes troba-
Iles aporten consistenciaala hipotesi sobreladepressié vascular en
pacients amb malatia d’ Alzheimer en que se suggereix que els
mecanismes cerebrovasculars podrien estar implicats en les mani-
festacions depressives.

1.

SINDROME DE DOWN | HEMORRAGIA INTRACEREBRAL

M. Martinez-Corral, S. Martinez-Ramirez, L. Molina-Porcel,
A.Lleod
Servicio de Neurologia. Hospital dela Santa Creu i Sant Pau. Barcelona

Introduccid. Presentem un cas clinic d’ hemorragiaintracerebra se-
cundaria a angiopatia amiloide cerebral en un pacient amb sindrome
de Down. Revisem |'associacié de sindrome de Down, maaltia
d' Alzheimer, angiopatia amiloide i hemorragiaintracerebral.

Cas clinic. Home de 49 anys, sindrome de Down, que ingressa per
hemiparesia dreta secundaria a hematoma frontoparietal esquerre.
Des de fa un any presenta deteriorament cognitiu respecte €l seu
estat previ i no té altres antecedents d'interes, La RM cerebral és
compatible amb mdiltiples focus d’ hemorragia en diferents estadis
evolutius.

Conclusions. En la trisomia 21 es produeix una sobreexpressio de
laproteina precursorade |’ amiloide. Aquest fet s harelacionat amb
I"aparici6 de madtia d' Alzheimer i d’angiopatia amiloide cere-
bral. El deteriorament cognitiu i la maldtia d’ Alzheimer son feno-
mens molt freqlients en la sindrome de Down pero, tot i que lama-
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nifestacié clinica més freqlient de I’ angiopatia amiloide és |’ hemo-
rragialobar recurrent, només hem trobat quatre casos descrits d’ he-
morragiaintracerebral espontaniaen sindrome de Down. Aquest fet
fapensar en: @) Mancade diagnostic; b) Esperanca de vidacurta; c)
Menor presencia d' altres factors de risc cardiovascular en aquesta
poblaci6; i d) Existencia d’ altres factors genétics implicatsen |’ he-
morragia: al-lels de I’ apolipoproteina e4.

Conclusions. En la sindrome de Down, |a sobreexpressié de la pro-
teina precursorade |’ amiloide s harelacionat amb € deteriorament
cognitiu progressiu i I’ angiopatia amiloide, perd en lapredisposicio
al sagnat cal pensar en altres factors genétics i ambientals. Aquests
factors en estudi, especialment els alels de |’ apolipoproteina €4,
son fonamentals per comprendre I’ etiopatogénia de 1" hemorragia
recurrent en |’ angiopatia amiloide cerebral.

12.

NEUROPATIA SENSITIVA TRIGEMINAL SECUNDARIA
A ARTERIA TRIGEMINAL PERSISTENTE

A. Martinez-Domefio? L. San Romén®
2Servicio de Neurologia. ® Servicio de Neurorradiologia.
Hospital dela Santa Creu i Sant Pau. Barcelona

Introduccion. La neuropatia sensitiva trigeminal es una entidad
poco frecuente que se caracteriza por trastornos sensitivos en unao
mas ramas trigeminales. Presentamos un caso clinico de un pacien-
te que presentaba clinica sensitiva en territorio trigeminal de 2 afios
de evolucion.

Caso clinico. Paciente vardn de 43 afios que presenta desde hace 2
afos hipoestesia en territorios V2 'y V3 izquierdos, con episodios de
minutos de duracion de parestesias peribucales izquierdas. No refie-
re dolor ni zona gatillo. Presenta antecedentes de hipertension arte-
rial, dislipemia, diabetes mellitustipo Il y artropatia de caderas. A la
exploracion presenta hiporreflexia corneal izquierda e hipoestesia
en segunday tercera ramas trigeminales izquierdas, con normalidad
alaexploracion de los maseteros; resto de la exploracion neurol 6gi-
cay sistémica sin alteraciones. En la anditica destaca la presencia
de hipertrigliceridemia e hipercolesterolemia, con estudio inmuno-
|6gico dentro de la normalidad. En la RM se aprecia una variante
anatomicade lanormalidad vascular consistente en unaarteriatrige-
minal persistente, cuyo trayecto cruza medial a cavum de Meckel,
condicionando un desplazamiento lateral y compresion de las ramas
del trigémino. Diagnostico: neuropatia sensitiva trigemina izquier-
da secundaria a compresion por arteriatrigeminal persistente.
Conclusiones. La arteria trigeminal persistente es la comunicacién
embrionaria més comun entre sistema vertebrobasilar y carotideo.
Se observa en el 0,1-0,5% de las arteriografias. Se asocia ala pre-
sencia de aneurismas intracraneales, fistulas carotidocavernosas,
malformaciones arteriovenosas, hipoplasia basilar y sindrome de
moya-moya. Se han descrito algunos casos asociados a neuralgia
del trigémino, realizandose tratamiento quirdrgico en aquellos ca-
sos con dolor resistente a tratamiento farmacol égico. Sin embargo
hay escasa literatura respecto ala asociacion de neuropatia sensiti-
vay arteria trigeminal persistente. Es importante la realizacién de
un estudio de neuroimagen para descartar la presencia de lesiones
estructurales como causa de la neuropatia sensitiva trigeminal. Da-
da la escasa frecuencia de estos hallazgos no hay una indicacién
claraen relacion al protocolo terapéutico a seguir.
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13.

LEUCOENCEFALOPATIA | LEUCEMIA MIELOMONOCITICA
CRONICA: UNA ASSOCIACIO POSSIBLE?

S. Martinez-Ramirez, M. Martinez-Corral, J. Diaz-Manera,
A. Gironéll, A. Lled
Hospital dela Santa Creu i Sant Pau. Barcelona

Introduccié. Presentem un cas de leucoencefal opatia difusa rapi-
dament progressiva associat a leucémia mielomonocitica cronica
(LMMC)

Cas clinic. Home de 77 anys amb antecedents de pUrpura trombo-
citopenica idiopatica (PTI), anémia hemolitica i LMMC tractada
temporalment amb hidroxiurea; tots tres processos eren estables i
d’ anys d'evolucié. Ingressaa nostre hospital per crisi tonico-cloni-
cageneralitzada. En els 2 mesos previs havia desenvol upat ceguesa
bilateral d’ origen cortical, estudiada per oftalmoleg particular, i una
setmana abans de I'ingrés inicia mioclonies en extremitats supe-
riors. En un principi el pacient presentava bon nivell de vigilancia,
Ilenguatge coherent, pero certatendenciaaladesorientacio. A | ex-
ploracio fisica destacava un sindrome sensitiu-motor esquerrelleui
una hipertonia manifesta axial i del brag dret. Va repetir nova crisi
comicial 48 hores després de lainicial, no objectivant-se en I’ estu-
di EEG cap focus epileptogen ni patrons tipics ni suggestius de cap
patologia. El pacient va presentar un deteriorament progressiu neu-
rologic global, associat a febre no infecciosa i resistent a antiter-
mics, i que finalment el va conduir a un estat de coma arreactiu i
mort en 15 dies. L'estudi amb RM mostra signes inespecifics de
leucoencefalopatia periventricular. L'estudi biologic complet de
sang i LCR varesultar negatiu (incloent virus JC i proteina 14-3-3),
aexcepcié de trombopénia moderada, leucocitosi sanguinia perifée-
rica creixent (xifres de fins a 65.000 leucocitsmmq) i una pleocito-
si limfocitaria sense atipies (100 limfocits) en LCR. Consultat amb
Hematologia, es va descartar transformacio blastica de la LMMC
pero esvareiniciar hidroxiurea per a control de laleucocitosi, sen-
se observar-se canvis clinics en I’ evolucié. En cap cas es va consi-
derar relacié causal alguna entre el quadre neurologic i €l procés
hematologic de base, donades les seves caracteristiques. L’ estudi
necroptic, no obstant, informa de leucostasi intravascular cerebral
massiva, amb fenomens isquemics mdltiples i difusos de la subs-
tancia blanca encefalica, sense altres troballes que justifiquessin e
quadre clinico-patol ogic.

Coclusions. LaLMMC és un procés de curs generalment indolent, i
amb una taxa molt baixa de transformaci6 blastica. De fet, es tracta
d’unade les sindromes mieloproliferatives més benignes de totes les
descrites. En laliteratura cientifica trobem descrits casos d’ accidents
cerebrovasculars, isquémicsi hemorragics, associats asindrome leu-
costatica en patol ogies hematol 0giques agudes (sobretot), o bé en la
LMC olaleucémialimfaticacronica (LLC), pero generdment lliga-
deslafase d'acceleracio o blastica, i amb xifres de leucdcits perife-
rics extraordinariament altes (més de 100.000/mm?®). El nostre cas és
excepcional per la gravetat i celeritat de I’ afectacié cerebral, perd
encara més per la situacié de cronicitat de la leucemia. A destacar
també que, de forma probable, la xiframés aviat moderada de leuco-
cits que observarem podria respondre a segrest microvascular
cel.lular, que potencialment subestimaria € recompte periféeric. En
malats amb clinica neurologica i neoplasia hematologica de base,
cal vaorar laimplicacio6 fissiopatol ogica d’ aguesta Ultima, indepen-
dentment de la naturalesa i @ pronostic per se, per molts diversos
factors com son també el's possibles canvis hemorreol ogics secunda-
ris a la hipercel.lularitat. D’ establir-se aquesta sospita, € pacient
podria beneficiar-se d' un tractament citoreductor energic.
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14.

INFARTO CEREBRAL Y ALTERACION COGNITIVA
SECUNDARIOSA MIXOMA AURICULAR

M. Martinez-Lage, A. Martinez-Domefio, A. Aleu-Bonauit,
JL. Marti-Vildta
Servicio de Neurologia. Hospital dela Santa Creu i Sant Pau. Barcelona

Introduccion. El mixoma es el tumor intracardiaco mas frecuente
con una incidencia anual de 0.5 casos por millén de habitantes,
siendo causa de menos del 1% de los infartos i squémicos cerebra-
les. Presentamos una paciente con lesiones isquémicas multiples
secundarias a mixoma auricular.

Caso clinico. Mujer de 59 afios que presenta de forma brusca sen-
sacién de aturdimiento y dificultad para calcular las distancias, sin
otra sintomatologia acompafiante. Fumadora de 6 cigarrillog/dia,
consumo endlico leve, sindrome ansioso-depresivo sin tratamiento;
sin otros antecedentes de interés. Desde hace 10 afios dificultades
de memoria y concentracion atribuidas a su cuadro depresivo;
meses antes habia consultado por artromialgias en extremidades
inferiores. A la exploracion destaca |abilidad emocional, bradilalia
y hemianopsia homénimaizquierda. El ECG muestra ritmo sinusal
y ondas P picudasy melladas. LaTC cranedl inicial no objetiva al-
teraciones. En la RM cerebral se detecta infarto isquémico agudo
occipital derecho y multiples lesiones isguémicas corticosubcorti-
cales en ambos hemisferios, de aspecto agudo y cronico; la angio-
RM Unicamente muestra un origen fetal de la ACP derecha. En la
ecocardiografia transesofégica se detecta una masa cardiaca sésil
de 30 x 47 mm compatible con mixoma auricular, implantada en
valva anterior mitral, que se introduce en orificio vavular en dids-
tole condicionando una estenosis mitral moderada con insuficien-
cialigera. En la analitica destaca VSG de 41 mm la primera hora,
positividad para ANA patrén moteado (1/80), siendo €l resto nor-
mal. Estudio neuropsicol 6gico: leves ateraciones difusas de carac-
ter frontosubcortical. La paciente evolucioné favorablemente, reali-
zandose la reseccidn quirdrgica con extraccion del mixoma a las
tres semanas del evento inicial.

Conclusiones. El hallazgo de mdiltiples lesiones isquémicas bilate-
rales en diferentes estadios evolutivos, en ausencia de signos de
ateromatosis, orientaba en este caso hacia una etiologia embolige-
na, por lo cual se inicié tratamiento anticoagulante. La deteccién
del mixomaauricular en laecocardiografiatransesofégicallevé ala
decision de reseccion quirdrgica, que hoy se considerael tratamien-
to de el eccion en esta patol ogia, ya que otros no han demostrado su
eficacia. El diagndstico era compatible en nuestra paciente con
algunos de los sintomas constitucionales (artromialgias) y atera-
ciones analiticas (elevacion de VSG), que se atribuyen en lalitera
tura a la liberacion de interleucina 6 por € tumor. A pesar de la
ausencia de clinica obstructiva, la morfologia de la onda P en €
ECG sugeria patologia valvular mitral. Los sintomas neurol égicos
asociados a mixoma auricular pueden ser causados por embolismo
arterial de material tumoral o trombético (como es el caso de nues-
tra paciente), por formacion de aneurismas concomitantes o por
implantacion de restos tumorales a distancia. No existian antece-
dentes familiares, como ocurre en algunos casos en los cuales es
més frecuente la recidiva (12-22% frente a 1-3% en los esporédi-
cos). Es necesario considerar €l mixoma auricular como posible
etiologia de patologia vascular cerebral, fundamentalmente en el
infarto isquémico en paciente joven, en mujeresy s existen sinto-
mas constitucionales. El tratamiento adecuado es la reseccidn qui-
rirgica de lamasay es necesario un seguimiento dado que existe
un riesgo moderado de recurrencia, fundamentalmente en los pri-
meros afos.
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15.

MULTIPLESLESIONS QUISTIQUESCOM A FORMA
DE PRESENTACIO DE TUMOR NEUROECTODERMIC
PRIMITIU SUPRATENTORIAL

L. Molina-Porcel & M. Vilar®, J. Capdevila®,

M. Martinez-Corral 9, P. Cano, ¢, E. Guardia®

2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Anatomia Patol 6gica. © Servicio
de Oncologia. ¢ Servicio de Neurocirugia. ©Servicio de Radiologia.
Hospital dela Santa Creu i Sant Pau. Barcelona

Introducci6. Els tumors neuroectodérmics primitius (PNET) son
poc freguents (1% dels tumors neuroepitelials del sistema nervids
central) i acostumen a ser infratentorials. Generalment afecten a
nens i la RM sovint mostra una massa solida amb un component
quistic o necrotic. Presentem un cas de PNET de presentacio atipi-
ca supratentorial, multiquistic i en adult jove.

Cas clinic. Home de 25 anys amb antecedent de TCE, derivacio
ventriculo-peritoneal per hidrocefdlia arreabsortiva feia un any.
Estudiat en un altre centre per crisis comicias parcials complexes
de 3 mesos d' evoluci6. LaRM mostrava multiples quists temporals
drets. Es va orientar com a neurocisticercosistot i serologies nega-
tives en sang i en LCR. Es tracta amb albendazol, dexametasona i
fenitoina, amb empitjorament progressiu de les crisis, cefaeai bra-
difrénia,, motiu pel qual ingressa a nostre centre. L' exploracio
mostra |leu paréssia facia central esquerra, deficit de memoria de
fixacio verbal i ateracio en proves visoconstructives. La RM pre-
senta lesié quistica temporal dreta hipointensa en difusi6 amb
lesions satel lits de captacié irregular amb gadolini que van infil-
trant espais subaracnoidalsi a parénquima de predomini dret. L'es-
pectroscopia mostra disminucié de N-acetilaspartat, augment de
colina/creatina i augment del mioinositol. L'analitica, ecografia
abdominal, Rx d’ extremitats, PPD, estudi immunologic, serologies
(Taenia solium, hidatidosis, Brucella, toxoplasma, Borrelia) i mar-
cadors tumorals foren negatius. En LCR destaca intensa hiperpro-
teionorraquia (5,11 g/L) i 8 cél-lules amb estudi citologic negatiu.
Es va redlitzar resseccio quirrgica no radical amb extraccio de
multiples quists molt vascularitzats. L’ estudi anatomopatologic va
donar e diagnostic de PNET. L' estudi d’extensié mostra M1 dor-
sal. El pacient va rebre radioterapia i en I’ actualitat esta en tracta
ment amb quimioterapia en altes dosis.

Conclusions. EIsPNET son unafamiliade tumors que deriven dela
mateixa cel-lula mare, que prové de la cresta neural. Reben dife-
rents noms en funcio de la seva localitzaci6. La forma supratento-
ria és infreqient (10% dels PNET). S6n propis de |’ edat infantil
(mitjana d’ edat: 35 mesos). Relacié home/dona: 2:1. En adults és
tan infreglient que es desconeix la seva prevalenca, pero s han pu-
blicat casos dillats. Els simptomes més frequients son de HIC i cri-
sis comicials. Habitualment a la neuroimatge trobem una massa
gran, complexa i hemisférica amb minim edema. Es produeix una
restriccié a la difusid, perd en el nostre cas a predominar la part
quistica aix0 no es compleix. Frequentment s observen calcifica-
cions, hemorragies, necros i captaci6 irregular de contrast. L' es-
pectroscopia té un patré caracteristic descens de NAA, de creatinai
augment de lacolinai del miocinositol. Es vaplantejar el diagnostic
diferencial entre: malalties infeccioses (neurocisticercosis, cripto-
coc, abscessos), metastasis tumorals (tiroides, pulmd, pancreas) o
tumors primaris (glioblastoma, meningioma, sarcoma primari lep-
tomeningi, astrocitoma pilocitic, DNET) i altres molt menys fre-
quents (immunol dgiques, post-TCE, post-radioterapia, post-1Q). Els
PNET estan formats per cél-lules petites, rodones i blaves amb
escas citoplasma amb un fons fibril lar. Els estudis immunohisto-
quimics son positius per a marcadors neuroectodermics, neuroen-
docrins i CD99. S'associen a la translocacio t(11;22). La supervi-
vencia és menor que en elsinfratentorials (30% als 5 anys). El nos-
tre pacient acomplia la mgjoria dels factors de mal pronostic (res-
secci6 parcial, M1, > 2anys d'edat i necrosi). El tractament estan-
dard és cirurgia radical amb radioterapia posterior. Darrerament
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s han demostrat bons resultats amb quimioterapia, pero tenen una
taxa de recurréncies molt alta (50% en 5 anys). Per aix0, nous estu-
dis en pacients amb factors de mal prondstic (supervivenciaglobal:
5-9 mesos), proposen donar quimoioterapiad altesdosisi rescat de
progenitors hematopoi étics, amb un augment de la taxa de supervi-
vencia (supervivencialliure de malatiaa 3 anys: 25-30%). En con-
clusié, el PNET ha de formar part del diagnostic diferencial de
lesions tumorals i quistiques en adults joves. La RM i |’ espectros-
copia gjuden en € diagnostic diferencial. La quimioterapia d' altes
dosis pot millorar la supervivencia globa i la supervivéencia lliure
de malatia en aguells pacients amb malaltiaminimaresidual .

16.

MECANISME FISIOPATOLOGIC DE LA SINDROME
DE PARSONAGE-TURNER: DADESA FAVOR DEL
SEU CARACTER DESMIELINITZANT PRIMARI

A. Pou-Serradell 2 J. Pascual-Calvet?, C. Quijada®, S.Palazzi ©
aServicio de Neurologia. P Servicio de Neurofisiologia. Hospital Universitari
del Mar. ¢ Servicio de Cirugia Ortopédica. Clinica Teknon. Barcelona

Introducci6. Laneuralgiaamiotroficade |’ espatlla (NAE) o sindro-
me de Parsonage-Turner s ha considerat classicament una ‘ axono-
patia’. Poquissims treballs parlen de troballes a favor de ‘ desmieli-
nitzacio' en fases molt inicials del procés.

Objectiu. Aportar dades a favor d’'un caracter desmielinitzant pri-
mari de la NAE, que susciten analogia fisiopatologica amb la sin-
drome de Guillain-Barré (SGB) i impliquen condicionaments pro-
nostics i terapeutics

Pacients i metodes. a) Seguiment clinic i electrofisiologic finsala
curacio d' unaNAE en un noi de 20 anys, d’ aparicié agudissima; b)
Andlisi de factors disimmunes desencadenants en 25 casos de NAE
(treball personal previ); c) Estudi anatomopatol 0gic d' un cas operat
(resseccidé/anastomosi del segment estenosat del tronc radia a ni-
vell axilar).

Resultats. a) Reinervacio de musculs completament denervats a
partir dels 6 mesos d'evolucio i signes suggeridors de desmidinit-
zaci6 en estudis electrofisiologics inicials; b) Factors desencade-
nants disimmunes en 15 de 25 casos de NAE; ¢) Marcat edema sub-
perineural supradjacent a I'area estenosada que engloba axons i
mostra algun infiltrat inflamatori sense vasculitis

Conclusions. a) Existeixen dades que permeten atribuir ala NAE
una base dismmune, desmielinitzant, andloga a la del SGB; b)
Davant sospita de NAE importa molt realitzar estudis neurofisiol o-
gics precocos; i ¢) Importatambé en laNAE estudiar anticossos an-
tiganglidsids i considerar formalment el possible efecte beneficids
de laimmunomodulaci6.

17.

TRACTAMENT DE BASE DE LA MIASTENIA GREU
AMB IMMUNOGLOBULINES ENDOVENOSES

G. Sansa, J.M. Martinez, M. Viguera, G. Ribera
Servicio de Neurologia. Hospital de Sabadell.
Corporaci6 Sanitaria Parc Tauli. Sabadell, Barcelona

Introducci6. El tractament de manteniment estandard per alamias-
tenia greu (MG) son els corticoides i els immunosupresors, i I’ (s
d’ immunoglobulines (Ig) s halimitat al’ aguditzaci6. El nostre ob-
jectiu ésladescripcid d’' una série de 11 pacients que han estat trac-
tats amb Ig de forma perllongada.

Pacients i métodes. Els 11 pacients tenien MG en estadi moderat-
greu, nou patien afectacioé bulbar, un dels quals havia requerit ven-
tilacio6 mecanica. La mitjana d' edat era de 48 anys, els simptomes
s havieniniciat feilamenysde 2 anysen nou d ellsi mésde 10 anys

441



IX REUNION DE LA SOCIETAT CATALANA DE NEUROLOGIA

en dos. Lados d'lg és de 400 mg/kg/dia durant 5 dies. Si en dos
mesos no s observa resposta, S atura el tractament i S'inicien els
tractaments convencionals. El temps mitja de seguiment és de 46
mesos. Segons |’ evoluci6 es van redlitzar altres tractaments coadj u-
vants; timectomia, immunosupresorsi corticoterapia.

Resultats. Obtenim resposta completa en sis pacients, en 3 d'ells
com a monoterapiai en tres com a tractament pre o post-timecto-
mia. Tres han respost parcialment, dos d’ ells pacients amb MG de
Ilarga evolucié refractariai latercera és una pacient que harequerit
corticoides afegits a |g intravenosa pre i post-timectomia; en un
pacient s ha observat milloria subjectivai en un altre no s haobser-
vat resposta. S'han observat efectes secundaris en un pacient en
formade cefaleai sensacié distérmica.

Conclusions. Aquesta serie de casos suggereix que les Ig podrien
ser un tractament valid com a terapia de manteniment de la MG,
especialment en malalts diabetics, hipertensos o osteoporotics, que
poden patir més complicacions derivades del tractament amb corti-
coides de forma perllongada, o en pacients que requereixin tracta-
ment suplementari de formatransitoria, com els pacients en espera
0 post-timectomia. D’ atra banda hem observat que la eficacia de
les Ig disminueix en pacients amb llarga evolucié de lamaldtia.

18.

NEURONOPATIA INDOLENT PARANEOPLASICA
PER ANTICOSSOSANTI-CV2

R.Velasco? J. Bruna®, A. Escrig?, S. Martinez-Y élamos?,

F. Graus®, F. Rubio?

aServicio de Neurologia. Hospital Universitari de Bellvitge. L' Hospitalet de LI.,
Barcelona. ® Unidad Funcional de Neurooncologia. Hospital Clinic. Barcelona

Introduccié. Una neuronopatia pot ser la manifestacié d'una sin-
drome paraneoplasica. Diferents autoanticossos s han implicat en
la etiopatogenia d'aquest quadre clinic. Els anticossos anti-CV?2
s han relacionat principalment amb la neoplasia pulmonar de cél-
lula petita. Presentem un pacient amb una neuronopatia amb anti-
€ossos anti-CV2 com aprimerai Unica manifestacié d’ una neopla
sia pulmonar.

Casclinic. Home de 80 anys, fumador, que al’ agost del 2001 debu-
ta amb un quadre de dolor i parestesies al primer i segon ditsdela
ma dreta. En la exploracio neurol ogica destacava una hiporreflexia
distal en extremitats superiorsi arrefléxia en extremitats inferiors.
L’'EMG inicial vaconfirmar la presenciad’ una afectacio exclusiva-
ment sensitiva. En I’ estudi de la neuronopatia es va detectar la pre-
sencia dels anticossos onconeuronals anti-CV2. La TAC toracica
as8 mesosdel’inici delasimptomatologiava ser normal. LaPET
pulmonar mostra una imatge patoldgica en hili esquerre que no es
va corroborar en una nova TAC toracica. Clinicament el pacient va
empitjorar de forma lleu, afegint-se una alteracio de la sensibilitat
vibratoria de les quatre extremitats, asimétrica, que as 2 anys de
I’inici de la simptomatologiali condicionaven una ataxia sensitiva
Ileu. Una nova PET pulmonar a desembre del 2002 mostra una
captacio patologica en la base pulmonar dreta, present també en la
TAC. La confirmacio histologica no es va obtenir fins als 3 anysi
migdel’inici del quadre clinic, en unaterceraPAAF amb laqual es
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vapoder establir e diagnostic de tumor pulmonar de cel -lula petita.
En aquell moment, al’ exploracio destacava una apal estésia genera-
litzada, ma dreta desaferentitzada, ataxia sensitiva moderadai arre-
fléxia universal, sense deficit motor objectivable.

Conclusions. 8) La presencia dels anticossos anti-CV 2, fins al mo-
ment, sempre S associa a una neoplasia oculta i la seva deteccio
implica una recerca aferrissada i constant d’ aguesta; b) En aquest
cas, destaca la relativament indolent evoluci6é clinica de la sindro-
me paraneoplasica sense tractament de la neoplasia.

19.

ANOMALIA CROMOSOMICA EN EL DIAGNOSTIC
DIFERENCIAL DE LA HIPOPLASIA DE CEREBEL
EN UNA NENA.A PROPOSIT D’UN CAS

M. Artigas, A Pérez-Juana, B. Hernandez-Charro,
A. Bengoa, E. Yoldi, M.A. Ramos-Arroyo
Hospital Virgen del Camino. Pamplona, Navarra.

Introduccio. La sindrome de dup(10p)/del (10q) es caracteritza per
un retard psicomotor greu, retard de creixement, anomalies cranio-
facials, esquelétiques i viscerals. Encara que alguns pacients no
presenten simptomatol ogia deguda alaregi6 10q delecionada, hi ha
caracteristiques fenotipiques frequents en la monosomia 10q que
poden estar emmascarades o empitjorades per la trisomia 10p.

Cas clinic. Segona filla d’ una parella sana i aparentment no con-
sanguinia. Durant I’ embaras es van detectar pocs moviments fetals,
i les ecografies prenatals varen fer palés un retard de creixement
intrauteri, oligoamni i una ureterohidronefrosi. El part vaser preter-
me, ales 36 + 3 setmanes. Pes en néixer, 1.740 g; longitud, 42,5 cm,
i perimetre cranial, 31 cm. Plor deébil, hipotoniai escassa obertura
espontania dels ulls. Inicialment va requerir sondatge urinari per
presentar globus vesical, posteriorment per disfuncié vesical vare-
querir una vesicostomia. Els estudis urodinamics i les ecografies
renals varen posar de manifest uns ronyons displassics amb bufeta
neurogena. LaRM de columnai I’ ecocardiogramavan ser normals.
Labiopsiamuscular i €l patré de migracio de les siadotransferrines
plasmatiques va ser normal. Laneuroradiologiavaevidenciar hipo-
plassia del cerebel. Als 10 mesos d’ edat presenta un important re-
tard de creixement i dismorfialleu: braquicefalia, diastasi de sutu-
res cranials, venes epicranials prominents, front bombat, orelles
d' implantaci6 baixa, fenedures palpebrals curtes i inclinades cap
ad'alt, i bocade tortuga. En el cariotip per técniques de bandeig
G, es va detectar material extra afegit al final del brag Ilarg del
cromosoma 10. Els cariotips dels pares van posar de manifest una
inversio pericentromerica d un dels cromosomes 10 materns [46,
XX,inv(10)(p11g26)]. Per tant, el cromosoma recombinant és una
dup(10p)/del (10q), essent € cariotip 46,X X ,rec(10)dup(10p)inv(10)
(p11g26)mat.

Conclusions. Tot i que les anomalies nefrourol 0giques son unatro-
balla frequent en els pacients amb dup(10p)/del(10q), la hipoplas-
siade cerebel no s havia descrit fins ara. Sorprenentment s han pu-
blicat dos casos de delecié 10g amb hipoplassia del cerebel. Cal
descriure més pacients per poder definir millor € fenotip clinic
associat a aquesta anomalia cromosomica.
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