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ESTUDIO PILOTO LONGITUDINAL, CASOSY CONTROLES
DE UNA INTERVENCION PSICOEDUCATIVA EN LAS
MANIFESTACIONESNEUROLOGICASY CALIDAD

DE VIDA DE PACIENTES CON SINDROME DE TOURETTE

E. Cubo? M. Gonzélez Velasco®

@Sanatorio del Rosario. Clinica de la Zarzuela. Asociacion de pacientes
con sindrome de Tourette y trastornos asociados (AMPASTTA). Madrid.
b Departamento de Mateméticas. Universidad de Extremadura. Badajoz.

Objetivo. Andlizar € impacto de una intervencion psicoeducativa
en las manifestaciones neurolégicas y la calidad de vida de pacien-
tes con sindrome de Tourette (ST) y de sus familiares. Pacientes y
métodos. Estudio de casos y controles, longitudinal y abierto. Se
incluy6 a pacientes con ST (criterios DSM-IV) y a familiares. La
intervencién psicoeducativa consistio en sesiones grupales quince-
nales durante 12 semanas a pacientes y familiares. Se evaluaron
basamente y a las 12 semanas. 1) en los pacientes: informacion
sobre el ST (cuestionario sobre ST), tics (Yale Global Tic Syndrome
Scale), SDAH (escalade Connersrevisada), trastorno obsesivo com-
pulsivo (TOC) (Leyton Inventory Obsession Scale), ansiedad y de-
presion (un item del EuroQoL 5D), calidad de vida (escala visual
analdgica EuroQoL) e impresion clinica global (ICG); 2) en los
familiares: informacién sobre ST, ansiedad y depresion, calidad de
vida e ICG. Las comparaciones se realizaron con €l test de Wilco-
xon de rangos con signo paramuestras apareadasy el test de Mann-
Whitney-Wilcoxon de suma de rangos. Resultados. Se incluy6 en
el estudio a 26 pacientesy 24 familiares (15 pacientes, 10 hombres/
5 mujeres con ST y 15 padres en el grupo estudio; 11 pacientes con
ST, 9 hombres/2 mujeresy 9 padres en el grupo control). Se obser-
vé unamejoriaenlosticsy en e TOC (p = 0,02y 0,03, respectiva
mente) en €l grupo control, y una mejoria en SDAH en el grupo
estudio (p = 0,03). Cuando se compararon ambos grupos, solo se
observé una mejoria en € TOC en el grupo control (p = 0,0001).
Conclusiones. Unaintervencion psicoeducativa aisladano modifica
los sintomas neuroconductuales y la calidad de vida en los pacien-
tescon ST y en sus familiares.

02.

CAMPTOCORMIA SECUNDARIA A NEUROLEPTICOS
RESUELTA CON TERAPIA ELECTROCONVULSIVA

L. Vela? D. Jménez-Morén®, C. Sanchez-Sanchez 2,

L. Borrega® J.A. Pargja? M. Bar6n?, J.L. Dobato?,

F.J. Barriga® J. Pardo? A. Polo?

2Servicio de Neurologia. ® Servicio de Psiquiatria.

Fundacién Hospital Alcorcon. Alcorcén, Madrid.

Objetivo. Se comunica el caso de una paciente que presentd camp-
tocormia coincidiendo con la introduccion de olanzapina para €
tratamiento de su depresién/agitacion psicomotriz, y que mejord
espectacularmente tras ser tratada con electroshock (TEC). Caso
clinico. Mujer de 52 afios con antecedentes de depresiones frecuen-
tes en los Ultimos cuatro afios que requirieron ingreso en multiples
ocasiones. Ingresa por presentar una recaida de su depresion a pe-
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sar de estar en tratamiento con loracepam, fluracepam, clorimipra-
mina, quetiapinay tepacepam. Durante el ingreso seinician'y man-
tienen varios antipsicéticos como levomepromacina, haloperidol,
Ziprasidonay olanzapina debido al mal control de su depresiény a
la apariciéon de conducta desorganizada, agitacion intensa e ideas
delirantes y poco estructuradas de perjuicio. Una semana tras la
introduccién de la olanzapina, la paciente esincapaz de mantener la
postura erecta en bipedestacion por presentar inclinacion del cuer-
po hacia delante. En decubito apoya completamente el tronco en la
cama. En la exploracion la paciente presenta una flexion marcada
del tronco hacia delante que aumenta con el tiempo, y que llega a
ser de 90° a final delatarde. Las manos cuelgan a ambos lados del
tronco, como caidas. Ademas, presenta fascies hipomimicay mo-
derada bradicinesia y rigidez. La paciente fue diagnosticada de
camptocormia probablemente secundaria a ingesta de antipsicoti-
cos y asociada a parkinsonismo. Se suspendié la olanzapina con
mejoria leve de la postura. Como la situacion de la paciente desde
€l punto de vista psiquidtrico no se controlaba con tratamiento
médico, se decidié administrar TEC. Se retiraron todos los farma-
cos antipsicoticos. Traslas 14 sesiones de TEC, se produce una me-
joriamarcadadel cuadro psiquiétrico asi como de la ateracién pos-
tural. Discusién. La camptocormia es una entidad muy poco fre-
cuente. En un principio fue considerada un trastorno psicégeno,
pero en los Ultimos afios se reconoce como una caracteristicade los
trastornos parkinsonianos o disténicos. Se hadescrito en laenferme-
dad de Parkinson idiopética, en € parkinsonismo juvenil autosomi-
Co recesivo, asociado a lesiones vasculares en ganglios de la base,
pero hasta ahora no se habia descrito como un efecto secundario de
los antipsicoticos atipicos. Suponemos que € trastorno de la postu-
ra, asi como €l parkinsonismo, se produjo en nuestra paciente por
bloqueo de | os receptores dopaminérgicos. La espectacular respues-
taa tratamiento con TEC estuvo probablemente relacionada con €
aumento de la transmision dopaminérgica y/o con €l incremento de
los receptores dopaminérgicos D, postsindpticos que € tratamiento
con TEC induce, como ya se ha descrito previamente.

0o3.

LA PERDIDA DE MEMORIA AISLADA DEL ANCIANO
ESTA RELACIONADA CON LA HIPERTENSION.
DATOSDEL ESTUDIO NEDICES

F. Bermejo?, P. Vale®, F. Sanchez-Sanchez®,

J. Olazaran®, J.G. Castilla®

2Servicio de Neurologia. ® Becarios red CIEN. Hospital Universitario
12 de Octubre. Madrid. ¢ Servicio de Neurologia. Hospital Gregorio
Marafién. Madrid.

Introduccion. Laetiologia de la pérdidade memoriaaislada (PMA)
en el anciano esta en discusién. En la cohorte poblacional Neurolo-
gical Disordersin Central Spain (NEDICES), laPMA en el primer
corte predice demencia (Int J Geriatr Psychiatry 2004; 19: 1173-80).
El presente estudio analizalarelacion entre un factor de riesgo car-
diovascular y laPMA. Sujetos y métodos. En €l estudio NEDICES
se detectd a un grupo de participantes con PMA, definida como: a)
puntuaciones en la prueba de recuerdo diferido del miniexamen
cognitivo (MMSE) iguales a cero; b) una puntuacion total en el
MMSE superior a 23; y ¢) ausencia de demencia, enfermedad de
Parkinson o parkinsonismos. Se procedio arealizar un andlisisdere-
gresion logistica binaria'y se introdujo la PMA como variable de-
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pendiente, y la hipertension arterial (HTA), laedad, €l sexoy €l ni-
vel educativo de los sujetos como variables independientes (inclu-
sién condicional). Resultados. Al aplicar los referidos criterios de
seleccion alos 5.278 participantes del primer corte NEDICES, 398
sujetos (12,4%) cumplian criterios de PMA y 2.813 se clasificaron
como sujetos sin PMA (memoria normal) para este andlisis. 1.381
(43,1%) sujetos referian padecer HTA. El andlisis de regresion
mostro ausenciaderelacion entrelaHTA y laPMA. Laedad, € se-
xoYy €l nivel educativo mostraron unarelacion estadisticamente sig-
nificativa con la PMA, pero no aportaron una capacidad discrimi-
nativa entre los dos grupos en el modelo de regresion. Conclusion.
LaPMA, en el corte basal de la cohorte NEDICES, no estarelacio-
nadacon laHTA.

04.

FACTORESDE RIESGO, CLINICA O IMAGEN.
¢QUE CRITERIOSUTILIZAMOSEN EL INFARTO LACUNAR?

M.A. Ortega-Casarrubios, B. Fuentes, |. Ybot, E. Diez-Tejedor
Unidad de Ictus. Servicio de Neurologia.
Hospital Universitario La Paz. UNAM, Madrid.

Objetivos. Andlizar la relevancia de los factores de riesgo (FR), €
sindrome clinico y la neuroimagen en el diagndstico y la evolucion
del infarto lacunar (IL). Pacientes y métodos. Analisis retrospectivo
de la base de datos de la Unidad de Ictus, con inclusion secuencial
de pacientes. Se seleccionan los IL atendidos entre los afios 2000-
2004. Parametros analizados. antecedentes personalesy FR, sindro-
me clinico, neuroimagen, evolucién neurol gica (escal a canadiense)
y funcional (escala de Rankin modificada) al alta. Resultados. 1.522
pacientes con IC, 460 IL. La hipertension arterial (HTA) fue mas
frecuente en los IL que en los no lacunares (67,8% frente al 62,4%,
p = 0,04), sin diferencias en antecedente de diabetes mellitus (DM)
(28,9 frentea 28,7%). El 88,9% de IL presentd un sindrome lacunar
tipico (sensitivomotor 38%, motor puro 35,9%, sensitivo puro 9,6%,
disartria=mano torpe 4,1%, hemiparesia-ataxia 1,3%). La tomogra-
fiaaxial computarizada (TAC) craneal mostré IL en €l 63,7% de los
casos (26,1% IL nuevos 'y 27,4% IL antiguos). El diagnostico se
basd en: FR + clinica: 41,7%, FR + clinica + neuroimagen: 24,3%;
solo clinica: 14,5%; clinica + neuroimagen: 8,2%; solo FR: 5,8%;
FR + neuroimagen: 2,8%, sdlo neuroimagen: 0,8% y sindrome lacu-
nar atipico: 1,5%. Los pacientes que cumplieron dos o més criterios
diagndsticos presentaron peor evolucion neurolégicay funciona al
ata (p < 0,05). Conclusiones. El criterio més frecuente en el diag-
nostico de IL es el sindrome clinico tipico seguido de los FR (HTA
0 DM). La combinacion de dos o mas criterios diagnésticos en un
mismo paciente se asocia a una peor evolucion.

05.

PROTECCION FRENTE AL ICTUSEN FUNCION DE LA
VIDA ESTROGENICA. RESULTADOS DEL ESTUDIO PIVE
J.A. Egido? M. Alonso de Lecifiana®, C. Fernandez?,

E. Martinez-VilaS, E. Mostacero, A. Morales€, en nombre de

los investigadores del estudio PIVE. Proyecto Ictus. GEECV. SEN
aHospital Clinico Universitario San Carlos. Madrid. ® Hospital Ramén y Cajal.
Madrid. ¢ Clinica Universitaria de Navarra. Pamplona, Navarra. ¢ Hospital
Clinico de Zaragoza. Zaragoza. ¢ Hospital Santa Maria del Rosell.

Cartagena, Murcia.

Introduccion y objetivo. Antes de la menopausia, la incidencia de
ateromatosis y sus manifestaciones es menor en mujeres que en
varones, se ha sugerido un efecto protector de los estrégenos. Ensa-
yos clinicos demuestran que la terapia hormonal sustitutoria au-
menta el riesgo deictus. Planteamos un estudio observacional para
evaluar el efecto delos estrégenos naturales en el riesgo deictusis-
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guémico. Pacientes y métodos. Estudio de casosy controles en mu-
jeres posmenopdusicas (caso: ictus isquémico no cardioembdlico;
control: no ictus); se comparan la edad de la menarquia, la de la
menopausiay laduracion de lafuncidn ovérica. Se excluye amuje-
res con cardiopatias emboligenas y s no pueden precisar los ante-
cedentes ginecol6gicos. Se recogen antecedentes de hipertension,
diabetes, hipercolesterolemia, obesidad, cardiopatia isquémica,
migrafia, vasculopatia periférica, tabaco y alcohol. Se realiza una
regresion logistica multivariante condicionada y se especifica la
razén de odds y el intervalo de confianza a 95%. Resultados. Se
obtienen 430 casos y 904 controles. En el andlisis multivariante, la
hipertension (OR: 2,73; |C 95%: 2,09-3,58; p < 0,0001), ladiabetes
(OR: 3,38; IC 95%: 2,53-4,52; p < 0,0001), la hiperlipemia (OR:
1,31; 1C 95%: 1,01-1,7; p = 0,045) y laduracion de lavida estrogé-
nica< 34 afios (OR: 1,51; 1C 95%: 1,13-2,03; p = 0.005) se demos-
traron independientemente asociadas con un incremento del riesgo
de ictus; por e contrario, la obesidad (OR: 0,73; 1C 95%: 0,56-
0,95; p=0.021) y laedad de lamenarquia < 13 afios (OR: 0,67; IC
95%: 0,52-0,87; p = 0.002) estaban inversamente relacionadas con
€l riesgo. Conclusiones. La probabilidad de padecer ictus isquémi-
€O es mayor en mujeres con menor duracién de funcién ovéricay
menor en las que tienen la menarquia més precoz. Esto sugiere un
efecto protector de los estrégenos naturales.

0O6.

EPILEPSIA DEL LOBULO FRONTAL FAMILIAR
CON CRISISVERSIVASY MIOCLONOS

J. Morales-Corraliza® E. Gutiérrez-Delicado? P. Gdmez-Garre?,
J. Gémez-Alonso °, M. Serratosa Fernandez

2Laboratorio y Servicio de Neurologia. Fundacion Jiménez Diaz. Madrid.

b Servicio de Neurologia. Hospital Xeral-Cies. Vigo, Pontevedra.

Objetivo. Caracterizar clinicay genéticamente aunafamiliade tres
generaciones con un sindrome epiléptico consistente en crisis ver-
sivas y mioclonos. Pacientes y métodos. Hemos identificado a una
familia con 11 individuos afectos de epilepsia parcial con crisis
versivas. Se llevaron a cabo entrevistas personales y se obtuvieron
muestras de ADN de 22 individuos. Se realiz6 un rastreo gendmico
completo mediante 496 microsatélites y, posteriormente, un andli-
sis de haplotipos y de ligamiento. Resultados. El fenotipo epil épti-
co de esta familia se caracterizd por la presencia de mioclonus pal-
pebral, crisis versivas oculocefdlicas, fotosensibilidad y retraso psi-
comotor. La edad de aparicion de las crisis oscil6 entre los 6 y 1os
21 afios (media de 13 afios). Los electroencefalogramas mostraron
puntas focales y generalizadas, y descargas de punta-onda y poli-
punta-onda. Los estados epilépticos y las crisis secundariamente
generalizadas fueron muy frecuentes. El modo de herenciafue con-
sistente con un patrén autosomico dominante con penetrancia in-
completa. Se excluy6 ligamiento a los dos loci asociados a la epi-
lepsia mioclénicafamiliar benignadel adulto (EMFBA). El rastreo
genomico result6 en una puntuacion LOD méxima de 3,00 para el
marcador D4S1627 (theta= 0). El andlisis de haplotipos defini6 un
intervalo de 12 cM en laregién cromosdmica 4p14-q12 que proba-
blemente contenga un gen responsable del fenotipo en estafamilia
Conclusiones. Describimos a una familia con una forma no descri-
tade epilepsia parcial familiar caracterizada por la presenciade cri-
sis versivas y mioclonos en la que hemos encontrado ligamiento a
laregion cromosodmica4pld-ql2.
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or.

MIGRANA UNILATERAL Y ESPASMO HEMIFACIAL
IPSILATERAL: MIGRANA ESPASMODICA

ML. Cuadrado? C. Fernandez de las Pefias®,

S. Santiago©, L. Vela?, C. Pérez-Conde®, JA. Pargja?

@Unidad de Neurologia. Fundacion Hospital Alcorcén y Universidad Rey Juan
Carlos. ® Unidad de Fisioterapia, Medicina Fisicay Rehabilitacion. Universidad
Rey Juan Carlos. ¢ Servicio de Neurofisiologia Clinica. Hospital La Paz. Madrid.

Objetivos. Describir un caso inédito de migrafia unilateral asociada
aespasmo hemifacial ipsilateral. Caso clinico. Estudiamos auna pa-
ciente de 35 afios con cefal eas recurrentes asociadas a movimientos
faciales involuntarios. Las cefaleas eran estrictamente unilaterales,
del lado izquierdo, y cumplian criterios diagnosticos de migrafia
(IHS-1). En las fases de cefalea més intensa presentaba sacudidas
musculares involuntarias que se iniciaban en el parpado izquierdo y
ocasionalmente se extendian por €l mismo lado de la cara. Se reali-
zaron exploraciones fisicas, estudios neurcfisiolégicos y pruebas de
imagen. Entre los ataques, la exploracion neurolégica fue normal.
Sin embargo, en tres citas diferentes la presion mantenida sobre la
region troclear izquierda desencadend dolor en laregion retroorbita-
riaizquierda, seguido de contracciones musculares breves e irregu-
lares del orbicular del ojoizquierdo. Las contracciones se mantenian
al retirar la presion y persistian 2-4 minutos. El estimulo eléctrico
repetitivo del nervio supraorbitario izquierdo también desencadend
contracciones clénicas y arritmicas de los misculos orbicular del
0jo, orbicular de labocay platismadel cuello en el lado izquierdo,
en salvas de unos 200 ms, que fueron registradas mediante el ectro-
miograma (EMG). La paciente lasidentificd con las sacudidas mus-
culares experimentadas durante los episodios de migrafia. El EMG
no detectd signos de lesion del nervio facial. El electroencefa ogra-
may la resonancia magnética de craneo fueron normales. Conclu-
siones. Durante los atagues de migrafia unilateral, 1os impulsos no-
ciceptivos podrian sensibilizar las neuronas del ndcleo caudal del
trigémino y potenciar determinados reflgjos trigeminofaciales. Es-
tos fendmenos podrian justificar la aparicion de movimientos facia-
lesinvoluntarios en €l lado sintomatico.

0Os8.

GESTIONY ANALISISDE RECLAMACIONES

A UN SERVICIO DE NEUROLOGIA

J. Diaz® F. Bermejo? N. NUfiez? JF. Gonzalo? J. Ruiz? P Ruiz®
2 Servicio de Neurologia. ® Unidad de Calidad.

Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid.

Objetivos. 1) Estimar € nimero de reclamaciones que recibe € Ser-
vicio de Neurologia en un afio; 2) analizarlas cuaitativamente; y 3)
describir la gestion de éstas. Pacientes y métodos. Recuento y des-
cripcién de las reclamaciones de los usuarios del Servicio de Neuro-
logia de nuestro centro durante €l afio 2004, canalizadas a través del
Servicio de Atencion al Paciente, con empleo deindicadores de cali-
dad en la evaluacion de su gestion. Resultados. Se recibieron, durante
el afio 2004, 183 reclamaciones: 1/478 ingresos hospitalarios (0,21%),
71/43.841 consultas médicas (0,16%), 110/5.522 estudios neurofi-
siologicos (2%) y 3 de otro origen. El 90,2% de todas las reclama-
ciones erarelativo alaslistas de espera; un 3,2% aproblemas detra-
to persond; y el resto, a otras causas. El 86,3% de |as reclamaciones
quedd solucionado, e 10,2% fue denegado; y €l resto fue orientado
o archivado. El 77,5% de las reclamaciones fue atendido en menos
de 30 dias (parametro de caidad); la demora mediafue de 21,3 dias
(desviacién estandar = 11,3). Conclusiones. Presentamos una tasa
muy baja de reclamaciones contra € Servicio de Neurologia, aun-
que se debe mejorar tanto cuantitativamente, como en la gestion de
éstas. No existen préacticamente datos publicados de estos aspectos
de lagestion clinica neurol 6gica.
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P1.

SINDROME DE KORSAKOFF SECUNDARIO
A HEMORRAGIA TALAMICA 1ZQUIERDA

PE. Bermejo, C. Ruiz, L. Castillo, A. Ruiz, C. Escamilla, A. Zabala
Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Puerta de Hierro. Madrid.

Objetivos. El sindrome de Korsakoff se caracteriza por unaimpor-
tante af ectacion de lamemoria en comparacidn con otras funciones
cognitivas. Puede acompafiarse de confabulaciones aunque no son
especificas de este sindrome. Si bien el alcoholismo es la causa
principal de este cuadro, se ha descrito asociado aotras causas, des-
de malnutricion hasta lesiones estructurales. A pesar de ser conoci-
dalaimportante participacion del tdlamo en el proceso delamemo-
ria, la presencia de confabulaciones por lesién talamica esta poco
descritaen labibliografia. Caso clinico. Paciente varon de 61 afios,
hipertenso, que, tras sufrir un hematoma taldmico izquierdo, pre-
senta una ateracién importante de la memoria anterograda, con
cierto componente retrégrado, confabulaciones y acalculia. Salvo
cierta desorientacion temporal, €l resto de las funciones cognitivas
fue respetado. Conclusiones. La demencia talamica se produce
generalmente por lesiones taldmicas bilaterales y suele cursar con
afectacion de todas |as funciones cognitivas. Dada la participacion
del tdlamo en € circuito de Papez, resulta |6gico pensar que lesio-
nes en esta estructura o bien en regiones que afecten a las conexio-
nes talamicas pueden cursar con afectacion de la memoria. Sin
embargo, y a pesar de que se ha establecido una relacién entre la
presencia de confabulaciones y lalesién de las conexiones entre €
talamo y el 16bulo frontal, la presencia de confabulaciones por le-
siones talamicas es préacticamente desconocida en la bibliografia.

P2.

SIMULTAGNOSIA ASOCIADA A
HEMATOMA INTRAPARENQUIMATOSO
OCCIPITOTEMPORAL IZQUIERDO

PE. Bermeio, L. Castillo, C. Martin, C. Ruiz,
M. Beistegui, C. Escamilla
Servicio de Neurologia. Clinica Puerta de Hierro. Madrid.

Introduccion. La simultagnosia es un término usado para describir
laateracién en la percepcion simultanea de escenas complejas o de
multiples objetos o personas. Fue descrita asociada a sindrome de
Balint y se relaciona fundamental mente con lesiones bilaterales de
la corteza parietal posterior. Presentamos un caso de simultagnosia
asociada a una lesion occipitotemporal izquierda. Caso clinico.
Mujer de 78 afios con los antecedentes personales de hipertension
arterial, cardiopatiaisquémicay fibrilacion auricular que sigue tra-
tamiento con atenolol y acenocumarol. Presenta cuadro brusco de
disminucién del nivel de consciencia con afasia sensitivay hemia-
nopsia derecha, sin poder objetivar otros datos en la exploracién
neurologica. Se diagnostica radiol 6gicamente hematoma intrapa-
renguimatoso occipitotemporal izquierdo. Reexplorada tres sema-
nas después, la paciente presenta una marcada simultagnosia, ae-
xia y hemianopsia derecha, sin presentar afasia, ataxia Optica ni
alteraciones del esquema corporal. Analitica sanguinea (al ingre-
S0): cociente internacional normalizado (INR) 2,95, creatinina 1,6.
Bioquimina y hemograma en limites normales. Radiografia de
térax sin halazgos. Electrocardiograma: fibrilacién auricular. To-
mografia computarizada (TC) de créneo (al ingreso): importante he-
matoma intraparenquimatoso occipitotemporal izquierdo. En una
nueva TC de craneo repetida a las tres semanas se aprecia el hema-
toma en evolucion sin nuevas complicaciones. Conclusiones. Lasi-
multagnosia es una alteracion poco frecuente asociada a lesiones
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bilaterales de la region parietooccipital de etiologia muy diversa.
En el caso que presentamos son |lamativos tanto la unilateralidad
delalesién, como la escasa clinica acompafiante, dado €l tamafio de
ésta.

P3.

DEGENERACION HIPERTROFICA OLIVAR SECUNDARIA
A HEMORRAGIA PROTUBERANCIAL POR CAVERNOMA

J. Lépez-Sendon, R. Toledano, R. Vera, F. Navacerrada, M. Lousa,
M. Alonso de L ecifiana
Servicio de Neurologia. Hospital Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. La degeneracion hipertréfica olivar (DHO) es un tras-
torno producido por la degeneracion transinaptica secundaria a
lesiones en las vias que constituyen el sistema dentadorrubroolivar
(tridngulo de Guillain-Mollaret). Presentamos un caso de DHO se-
cundaria a hemorragia pontina por cavernoma. Caso clinico. Varén
de 39 afios que, cinco meses después de una hemorragia pontina
izquierda secundaria a cavernoma, refiere empeoramiento del défi-
cit neurolégico residual consistente en pérdida de fuerzaen lapier-
na izquierda, inestabilidad para la marcha, mareo, diplopiay tics
faciales izquierdos intermitentes asociados a ‘chasquidos’ en el
oido izquierdo. La exploracion neuroldgica muestra monoparesia
4/5 en el miembro inferior derecho con hiperreflexia y respuesta
plantar extensora, hemihipoestesiatactoalgésicay vibratoriaipsila-
teral, oftalmoplejiainternuclear izquierday bobbing ocular. Defor-
ma intermitente presenta mioquimias en el parpado inferior iz-
quierdo siempre asociadas a mioclonias palatinas y, ocasionalmen-
te, aclonias hemifaciales izquierdas. La resonancia magnética cra-
neal muestra una lesion residual en suelo del cuarto ventriculo co-
rrespondiente a la hemorragia previa y otra lesién nueva, hiperin-
tensaen T, y FLAIR sin realce con gadolinio, bien delimitada, ho-
mogéneay sin efecto de masa en hemibulbo izquierdo (ntcleo oli-
var inferior). Conclusiones. La DHO debe considerarse en €l diag-
nostico diferencial si aparece clinica compatible después de una
lesion ponting, ya que puede evitar la realizacion de pruebas com-
plementarias cruentas. La aparicién simultanea de mioquimias pe-
riorbitarias y mioclonias palatinas en laDHO es excepcional y pue-
de indicar la existencia de un ‘marcapasos’ comun en la via denta-
dorrubroolivar.

P4,

HEMATOMA ESPINAL ESPONTANEO
MASIVO EN PACIENTE ANTICOAGULADA

B. Pilo® P. Sima & R. Vera? R. Garcia-Leal ®,
J. Sendra®, N. Garcia-Barragan?®

aServicio de Neurologia. P Servicio de Neurocirugia.
Hospital Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. El hematoma espinal espontéaneo (HEE) es una he-
morragia epidural que aparece en ausencia de un traumatismo pre-
vio. Puede asociarse a un tratamiento anticoagulante, una discrasia
sanguinea, una neoplasia o una enfermedad sistémica. Clinicamen-
te se presenta en forma de dolor cervicotoracico o radicular, con
afectacion medular o radicular. El diagnéstico se realiza por reso-
nancia magnética (RM) y el tratamiento de eleccion es la descom-
presion quirdrgica, excepto en casos muy benignos. El prondstico
depende de lalocalizacion del HEE, de su repercusion neurol égica
y del tiempo transcurrido hasta su tratamiento. Caso clinico. Pre-
sentamos a una mujer de 72 afios con antecedente de fibriloflutter
auricular en tratamiento con acenocumarol que refiere al despertar-
se un cuadro de dolor cervical intenso, vomitosy pérdida de fuerza
y de sensibilidad en las extremidades derechas. Posteriormente, y a
lavez que realiz6 un cambio postural, presentd un brusco empeora-
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miento con tetraparesia. Se realizé una RM de columna, y se obje-
tivd un extenso hematoma epidural desde la regidn cervica ata
hasta la regién sacra, que producia compresion medular entre C2 y
D7. El cociente internacional normalizado (INR) era de cuatro.
Tras unavaloracion neuroquirdrgicay lareversion de la anticoagu-
lacion, se realizd una hemilaminectomia de C3 a D6 con evacua
cién delacoleccion. A pesar de ello, la paciente no presenté mejo-
riaalgunay fallecio alas dos semanas. Conclusion. Dada laimpor-
tancia del diagnostico y del tratamiento precoz, conviene conside-
rar la posibilidad de un HEE en cualquier paciente con dolor cervi-
cal y focalidad neuroldgica, a pesar de la ausencia de antecedente
traumético.

P5.

HEMORRAGIA PONTINA COMO
COMPLICACION DE UN SINDROME DE HELLP

A. Escribano-Gascon, M.E. Garcia-Garcia,
M.S. Manzano-Palomo, A. Marcos-Dolado
Servicio de Neurologia. Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Introduccion. Las complicaciones neuroldgicas en el sindrome de
HELLP son poco frecuentes; la afectacion del troncoencéfalo es ex-
cepcional. Los mecanismos fisiopatol 6gi cos responsables son tanto
la pérdida de la autorregulacion del flujo sanguineo cerebral con
hiperperfusién secundaria como el vasoespasmo cerebral. Presenta-
mos un caso clinico y revisamos la literatura al respecto. Caso cli-
nico. Primigesta de 34 semanas de gestacion, sin complicaciones
durante el embarazo, que comienza de forma brusca con nauseas,
vomitos, cefalea, hipertension arterial y crisis epilépticas; esto
motivo la realizacion de una cesarea urgente. Ingreso en la Unidad
de Cuidados Intensivos y preciso intubacion orotragueal por bajo
nivel de conciencia. En la analitica se objetivé una elevacion de
enzimas hepéticas y trombopenia. La tomografia computarizada
craneal mostré un sangrado en tronco abierto a ventriculos y se
confirmé con resonancia magnética (RM) y angio-RM craneales,
sin otros hallazgos. La ecografia de abdomen, funcién renal y frotis
de sangre periférica fueron normales. Tras extubar a la paciente,
ésta permanecié en coma vigil, y fallecié a los cinco meses por
multiples complicaciones infecciosas. La historia clinica descrita
unida a los hallazgos analiticos y de neuroimagen son compatibles
con un SH parcial (sin hemdlisis) complicado con una hemorragia
en troncoenceéfal o fulminante. Conclusion. La sospecha diagnostica
del sindrome de HELLP debe estar presente en toda gestante con
clinica compatible. Supone una entidad clinica mas frecuente que
la eclampsia (0,2-0,6% frente a 0,1-0,2%) y con tasas de mortali-
dad superiores (1-25% frente al 0-14%). Las complicaciones neu-
rolgicas, aunque infrecuentes, deben ser tenidas en consideracion
dados su gravedad y mal prondstico.

P6.

EXPRESION PLASMATICA DE CITOCINAS
PROINFLAMATORIAS (IL-6, TNF-o) Y AMINOACIDOS

(Glu, Gly) TRASISQUEMIA CEREBRAL FOCAL U OTRA
LESION TISULAR EN UN MODEL O EXPERIMENTAL

M. Gutiérrez? M. Alonso de Lecifiana®,

JM. Roda? F. Carceller? E. Diez-Tejedor 2

2Unidad de Investigacion Cerebrovascular. Hospital Universitario La Paz. Uni-
versidad Auténoma de Madrid. ® Hospital Universitario Ramén y Cajal. Madrid

Objetivos. La inflamacion modulada por citocinas y los aminoéci-
dos (glutamato y glicina) se consideran agentes patdgenos en la
isquemia cerebral, pero podrian ser una consecuencia inespecifica
de dafio tisular. Analizamos IL-6, TNF-a, Gluy Gly en plasmatras
isquemia cerebral focal u otro tipo de dafio tisular enratasy su rela-
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cion con lalesién producida. Materialesy métodos. 54 ratas: 7 sham,
35 con oclusion delaarteria cerebral media (MCAO) durante 5, 30,
60, 180 minutos y 72 horas (n = 7) y 12 sometidas a estrés tisular
(ST) por compresion de una patadurante 5, 60 y 180 minutos (n = 4).
Los parametros fisiol 6gicos son monitorizados. Se evalla el volu-
men de infarto cerebral (H& E) alas 72 horas. IL-6 y TNF-o. se de-
terminan en plasma (andlisis de inmunoabsorcién ligada alas enzi-
mas -ELISA) y los niveles de aminoacidos se analizan en plasma
(HPLC). Se comparan entre grupos (ANOVA) y se correlacionan
con volumen de infarto (Pearson). Resultados. Sdlo tras MCAO se
produce infarto cerebral, mayor con isquemia méas prolongada.
TNF-o es maximo tras una hora de isquemia, se incrementa con la
duracién del dafio (p < 0,05) y se correlaciona con € volumen de
infarto (r = 0,333, p = 0,03). No hay diferencias entre grupos sham,
MCAOQYy ST. IL-6 se elevaentre 30 minutosy 3 horas; es mayor en
los grupos de MCAO (p < 0,05). No muestra correlacion con €l in-
farto cerebral. Glu y Gly se incrementan en plasma alas 72 horas
en todos los animales. Estan mas elevados en los animales con
MCAO que con ST para una misma duracion del dafio (p < 0,05),
pero no se correlacionan con la extension del infarto cerebral. Con-
clusiones. El TNF-a seincrementa segiin lagravedad del dafio tisu-
lar independientemente de su origen. Se correlaciona con la exten-
sion del infarto cerebral. La IL-6 parece més especifica del dafio
cerebral, pero no se correlacionacon lalesion. Gluy Gly se elevan
en plasma como consecuencia de cualquier lesion tisular, aunque
los niveles son mas altos tras isquemia cerebral focal. Los niveles
plasméticos de estos citocinas y aminoacidos pueden servir como
marcadores inespecificos de dafio tisular, pero no como indicadores
patogénicos en laisquemia cerebral.

P7.

AMAUROSIS FUGAZ DE REPETICION POR ESTENOSIS
DE ARTERIA OFTALMICA: PRESENTACION DE UN CASO

J. Diaz?® JF. Gonzalo® N. Nufiez? J. Ruiz? A. Ramos®
2Gervicio de Neurologia. ® Servicio de Neurorradiologia.
Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid.

Objetivo. Descripcion de un caso inusual de amaurosis fugaz por
estenosis de arteria oftdmicaipsilateral. Caso clinico. Mujer de 54
afos, sin antecedentes deinterés ni factores de riesgo cerebrovascu-
lar conocidos. Comienza a sufrir un dia, sin desencadenante apa-
rente alguno, episodios de ceguera monoocular transitoria e indolo-
ra, de breve duracion, en el ojo izquierdo. Frecuenciavariable: des-
de 3 0 4 veces d dia hasta una media de 4-5 episodios por hora. No
presenta otros sintomas focal es neurol 4gi cos. Exadmenes sométi co,
neurolégico y neurooftalmol6gico normales. Valoracion por oftal-
mologia: no presenta enfermedad oftalmoldgica. Analiticas (que
incluyen hemograma, bioquimica con perfil lipidico, estudios de
coagulacion e hipercoagul abilidad, homocisteina, anticuerpos anti-
cardiolipina, pruebas autoinmunes y microbioldgicas, y estudio de
hipercoagulabilidad), radiografia de torax, electrocardiograma, eco-
cardiograma transesofégico, diplex de troncos supraadrticos, to-
mografiaaxial computarizada craneal y resonancia magnética (RM)
craneal: normales. Doppler transcraneal normal, pero patron de re-
sistencia en arteria oftAlmicaizquierda. La angio-RM craneal con-
firma una estenosis de arteria oftdlmica izquierda. La paciente es
antiagregada, y se inicia tratamiento con nifedipino, con lo que dis-
minuyen sus episodios a 1-3 a dia. Conclusiones. Laamaurosis fu-
gaz unilateral de repeticion se considera habitualmente un ‘marca
dor’ de enfermedad carotidea ateroesclerética. Casos como el que
presentamos son excepcionales en la bibliografia, y su tratamiento
esta poco claro.
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P8.

INFARTO VENOSO QUE SSIMULA HEMORRAGIA
INTRACEREBRAL COMO PRIMERA MANIFESTACION
DE UN SINDROME ANTIFOSFOL{PIDO

A. Ortiz-Pascual 2 M.J. Corrales-Arroyo? L. Guio-Carrion®,

JL. Caniego-Monreal ¢, F. Nombela-Merchan?, J. Vivancos-Mora®
2Servicio de Neurologia. ® Servicio de Medicina Interna.

¢ Servicio de Radiologia. Hospital Universitario de la Princesa. Madrid.

Introduccion. El sindrome antifosfolipido (SAF) es una causa co-
nocida de trombosis cerebral, y € ictus isquémico es su manifesta-
cion arterial més frecuente. Los infartos venosos pueden cursar
como infartos hemorragicos, generalmente con patron parcheado e
irregular en tomografia axia computarizada (TAC). Presentamos
un caso diagnosticado inicialmente de hemorragia intracerebral
(HIC) cuyaevolucion puso de manifiesto que se trataba de un infar-
to venoso por trombosis venosa secundaria a SAF primario. Caso
clinico. Hombre de 46 afios con antecedentes familiares de anti-
cuerpos antifosfolipido sin trombosis asociadas. Cuadro stibito de
hemiparesiaderecha. El TAC muestraHIC fronta izquierda, homo-
génea, con didmetro mayor de 3 cm y edema perilesional. La reso-
nancia magnética (RM) no muestra lesiones asociadas o subyacen-
tes. Durante el ingreso presenta crisis parciales motorasy seinicia
estudio de SAF. Tras €l dta, ingresa en medicinainterna por trom-
boembolismo pulmonar; presenta asimismo trombosis venosa pro-
funda y trombosis perifiltro de cava. Los anticuerpos anticardioli-
pina 1gG fueron positivos, con anticoagulante lUpico, anticuerpos
antinucleares (ANA), anticuerpos citoplasmaticos antineutrofilos
(ANCA) y anti-ADN negativos; cumple criterios de SAF primario.
Patrén de inmunoglobulinas normal, test de Coombs negativo. He-
mograma y estudio de coagulacién normales. Una segunda RM
muestra evolucion del hematoma y aparicién de imagen filiforme
irregular adyacente correspondiente a trombosis de una vena corti-
cal. Conclusiones. La presencia de una trombosis venosa cerebral
puede resultar de dificil diagndstico clinico y radiolégico. Ante una
hemorragia intraparenquimatosa no hipertensiva sin otras lesiones
asociadas, con sospecha en la historia de posibles fendmenos trom-
béticos en un paciente joven, aun con curso similar al de unaHIC,
se debe tener en cuenta esta posibilidad.

P9.

INDICADORESDE CALIDAD EN EL ICTUS:
DIFERENCIASENTRE SITUACIONESASISTENCIALES

C. Sanchez, M. Barén, J. Pardo, S. Lorenzo, F.J. Barriga,
J.L. Dobato, A. Polo, JA. Pargja, L. Vela
Fundacion Hospital Alcorcén. Alcorcon, Madrid.

Objetivo. Conocer lasituacion de algunosindicadores de calidad en
el ictus definidos hasta e momento y su evolucidn segin la moda
lidad asistencial de atencién a los pacientes con ictus en nuestro
hospital. Pacientes y métodos. De los informes de alta, recogimos
datos de pacientes con ictus durante tres meses consecutivos en tres
situaciones asistenciales: Grupo 1 (MI): atendidos por medicina
interna, en octubre-diciembre de 2001; Grupo 2 (MI-NRL) en ene-
ro-marzo de 2003, atendidos por medicina interna con la colabora-
cion de neurologia como interconsultor; Grupo 3 (NRL) en octu-
bre-diciembre de 2004, atendidos por neurologia. Datos recogidos:
edad, sexo, tratamiento a alta, exploraciones realizadas, diagnosti-
cosy estancia. Indicadores seleccionados: 1: antitrombéticos a al-
ta; 2: anticoagulacion en FA; 3: perfil lipidico, 4: abandono de taba-
quismo; 5: rehabilitacion; 6: mortalidad; 7: complicaciones; 8: es-
tancia media; 9: estudio carotideo. Resultados. MI: 79 pacientes;
MI-NRL: 100 pacientes, NRL: 49 pacientes. Indicador 1. M1 93%;
MI-NRL 81%; NRL 84%. Indicador 2: M| 43%; MI-NRL 33%;
NRL 57%. Indicador 3: MI 80%; MI-NRL 90%; NRL 80%. Indica-
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dor 4: M1 55%; MI-NRL 40%; NRL 0%. Indicador 5: M| 29%; MI-
NRL 33%; NRL 38%. Indicador 6: M1 26%; MI-NRL 33%; NRL
14%. Indicador 7: M| 11%; MI-NRL 10%; NRL 8%. Indicador 8:
MI 7,37; MI-NRL 7,57; NRL 8,29. Indicador 9: M1 40%; MI-NRL
50%; NRL 80%. Conclusiones. El empleo de indicadores permite
comparar la calidad de la asistencia prestada a pacientes similares
en condiciones diferentes. Los indicadores seleccionados son capa-
ces de detectar diferencias entre distintas situaciones, pero son ne-
cesarios trabaj 0s nuevos para mejorar su definicién y adecuacion.

P10.

TECNICA INMUNOHISTOQUIMICA EN BIOPSIA
DE PIEL CON SOSPECHA CLINICA DE CADASIL

I. Rodal, I. Ampuero
Banco de Tejidos para I nvestigacion Neurol égica. Madrid.

Objetivos. Proponer un nuevo método de diagndstico de CADASIL
con inmunotincion de biopsia de piel con anticuerpo monoclonal
Anti Notch 31E4. Materiales y métodos. 23 biopsias de piel fijadas
en formol a 4% remitidas a Banco de Tejidos de Madrid con sos-
pecha clinicade CADASIL. Labiopsia de piel esincluida en para-
finay se obtienen secciones histol dgicas de 4 micras de grosor. Es-
tas pasan por un proceso de desparafinado e hidratado y, posterior-
mente, utilizamos una solucion bloqueante de peroxidasa durante
30 minutos. Seguidamente, se incuban los cortes con el anticuerpo
monoclonal Anti Notch 31E4 durante toda la noche en camara hi-
meda a dilucién 1:100. La interaccion se visualiza con € método
Envision. Por Ultimo, revelamos |as preparaciones con diaminoben-
zidina durante 10 minutos, contrastamos con hematoxilina de Ca-
razzi dos minutos, deshidratamos y montamos. Introducimos un
control positivo (caso con mutaciones conocidas en el gen Notch-3),
y un control de método (corte histol6gico de la misma biopsia que
se vaaestudiar donde sustituimos el anticuerpo monoclonal por un
buffer salino). Resultados. De las 23 muestras, 12 dieron como re-
sultado biopsia positiva, es decir, presencia de depésitos en las
célulasde musculo liso delos vasos, y 11 biopsianegativaen laque
no aparece nada. Los resultados obtenidos se correlacionan con el
andlisis molecular. Conclusiones. Técnica sencilla de redizar ein-
terpretar, reproducible y sensible.

P11.

INFARTO CEREBRAL COMO MANIFESTACION
INICIAL DE UN CANCER DE OVARIO

M.A. Ortega-Casarrubios, B. Fuentes,
F.J. Rodriguez de Rivera, A. Frank, E. Diez-Tejedor
Unidad de Ictus. Servicio de Neurologia. Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Objetivo. Presentacion de un caso clinico de infarto cerebra (IC)
asociado a un cistoadenocarcinoma de ovario, forma de presenta-
cion excepcional en este tipo de tumor. Caso clinico. Mujer de 51
afios, sin factores de riesgo vascular, que presenté un I1C en €l terri-
torio de laarteria cerebral media derecha (ACMD), tratado con rt-PA
IV, con buena respuestainicial, aunque con répida reoclusion arte-
rial. Se realizaron las siguientes pruebas diagnésticas. tomografia
axial computarizada transcraneal, Doppler de troncos supraadrticos
y transcraneal (TC) con monitorizacion para deteccion de shunt
derecharizquierda, ecocardiografia 'y estudios de laboratorio espe-
cificos (estados trombofilicos, marcadores tumorales). EI Doppler-
TC mostré la existencia de un shunt derecha-izquierda. El ecocar-
diograma identificd la presencia de un gran aneurisma del septo
interauricular multiperforado, y también una vavula mitral redun-
dante con imagen vegetante adherida a la cara auricular del velo
posterior sugestiva de endocarditis trombética no bacteriana. Datos
delaboratorio: homocisteinaen sangre 12 uM/L; marcadores tumo-
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rales positivos: antigeno carcinoembrionario: 5,74 ng/mL; marcador
tumoral monoclona del cancer de ovario y ciertos linfomas (CA
125): 1476,53 Ul/mL; marcador tumoral monoclonal del cancer de
mama (CA 15/3): 31,9 Ul/mL. La ecografia abdomina y TAC tora-
coabdominopélvico mostraron masas heterogéneas dependientes de
ambos ovarios. Se intervino quirdrgicamente, con diagnéstico ana-
tomopatol 6gico de cistoadenocarcinoma endometroide de ovario en
estadio I1A. La paciente fallecio alos tres meses. Conclusiones. En
pacientes con IC sin factores de riesgo vascular es importante reali-
zar un exhaustivo estudio diagnéstico con d fin de detectar y tratar
enfermedades en las que e diagndstico precoz es fundamental.

P12.

INFARTO CEREBRAL ASOCIADO A TRATAMIENTO
CON METOTREXATO POR EMBARAZO ECTOPICO

M.A. Ortega-Casarrubios, B. Fuentes,
F. Rodriguez de Rivera, A. Frank, E. Diez-Tejedor
Unidad de Ictus. Servicio de Neurologia. Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Objetivo. Presentacion de un caso clinico de infarto cerebra (IC)
asociado a tratamiento con metotrexato intramuscular (MTXim).
Caso clinico. Mujer de 44 afios que presenta un IC en €l territorio
delaarteriacerebral mediaizquierda (ACMI). Antecedentes perso-
nales. monorrena, hipertension arterial (HTA) controlada y trata-
miento con MTXim por embarazo ectopico intratubarico dos dias
antes del I1C. Se realizaron las siguientes pruebas diagnésticas: es-
tudios de laboratorio especificos, tomografia axial computarizada
(TAC) craneal, Doppler de troncos supraadrticos (TSA)-TAC con
monitorizacién para deteccion de shunt derecha-izquierda, puncién
lumbar (PL), ecocardiografia, resonancia magnética (RM) y angio-
RM cranead. LaTAC, laRM y laangio-RM craneal mostraron una
lesion isquémica en € territorio de la ACMI con transformacion
hemorrégica. El Doppler de TSA-TC descartd la existencia de ate-
romatosis significativa extra e intracraneal y de shunt derecha-iz-
quierda, y € ecocardiograma fue normal. Datos de laboratorio: ho-
mocisteina en plasma: 11,8 pM/L, velocidad de sedimentacion glo-
bular (VSG): 60; PCR: 31,70 mg/L. Estudio de hipercoagulabilidad
negativo. Ante la negatividad de los estudios diagndsticos realiza-
dos, la causa mas probable del IC fue € tratamiento con MTXim.
Conclusién. Aunque se han descrito casos de enfermedad cerebro-
vascular asociada a tratamiento intravenoso o intratecal con MTX,
es posible también su asociacion cuando se administra via intra-
muscular, como en nuestro caso. Los mecanismos de produccién de
IC no han sido aclarados y se ha apuntado un posible efecto sobre
la coagulacion o de toxicidad directa sobre los vasos.

P13.

¢EL TRATAMIENTO CON ANTIAGREGANTES
MEJORA LA EVOLUCION DESPUES DE UN PRIMER
INFARTO CEREBRAL ATEROTROMBOTICO?

S. Martin-Balbuena, B. Fuentes, E. Diez-Tejedor

Servicio de Neurologia. Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Objetivo. Analizar si el tratamiento antiagregante previo en pacien-
tes con primer infarto cerebral (1C) aterotrombdtico influye en la
evolucién de éste. Pacientes y métodos. Estudio observacional, ba-
se de datos de ictus del Servicio de Neurologia (enero 1998-enero
2005). Se selecciond a pacientes con primer infarto cerebral atero-
trombdtico. Pardmetros analizados: sexo, edad media, factores de
riesgo cardiovascular, escala canadiense a ingreso y al alta, escala
de Rankin modificada al ata. Andlisis descriptivo y comparativo
entre los pacientes con y sin tratamiento previo antiagregante (chi
a cuadrado y t de Student). Resultados. Del total de 3.344 pacien-
tes con ictus agudo, encontramos 447 con diagndstico de primer IC
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aterotrombatico (277 hombres), con edad media de 69,65 (29-94)
afnos. 69 (15,4%) tomaban antiagregantes previamente (fibrilacion
auricular 3, cardiopatia isquémica 19, infarto agudo de miocardio
12, valvulopatia 3, vasculopatia periférica 16; 33 no tenian estos
factores de riesgo). En ellos, |a escala canadiense al ingreso fue de
7,408 + 2,52 frente a grupo no antiagregado de 6,885 + 2,77 (p =
0,054). La media de la escala canadiense & alta en los pacientes
antiagregados fue de 8,076 + 2,06 y 7,963 + 2,28 en los no anti-
agregados (p = 0,184). El 45,2% de | os pacientes antiagregadosy €l
36,6% de los pacientes no antiagregados eran dependientes a alta
(Rankin: 3-5) (p =0,2). No hubo diferencias en muerte o dependen-
cia (Rankin: 3-6) en pacientes con o sin tratamiento antiagregante
previo (50,0% en pacientes antiagregados frente al 41,6% en no an-
tiagregados) (p = 0,197). Conclusién. El tratamiento previo con
antiagregantes no influye en la situacién funcional a alta de los
pacientes con un primer episodio de IC aterotrombdtico.

P14.

CARACTERISTICASDE LA PSEUDOMIGRANA CON
PLEOCITOSISEN EL AREA SANITARIA 5DE MADRID

S. Martin-Balbuena? J. Arpa? J. Coya®, A. Frank 2 F. Vivancos?,
P. Martinez 8 F.J. Rodriguez de Rivera? B. Fuentes?®

2Gervicio de Neurologia. ® Servicio de Medicina Nuclear.

Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Introduccién. La pseudomigrafia con pleocitosis es unarara entidad
neurol 6gica caracterizada por focalidad neuroldgica, cefaleay ple-
ocitosis del liquido cefalorraquideo (LCR). Presentamos 15 casos
de pseudomigrafia con pleocitosis. Pacientes y métodos. 15 pacien-
tes (12 varones y 3 mujeres) con edades entre 20 y 44 afios, diag-
nosticados de pseudomigrafia con pleocitosis entre agosto de 1993
y febrero de 2005 en e Area Sanitaria 5 de la Comunidad de Ma-
drid. Exploraciones: tomografia computarizada craneal, puncién
lumbar, estudios serol dgicos e inmunol 6gicos, resonancia magnéti-
ca (RM) cerebra y electroencefalograma (EEG). Se realiz6 tomo-
grafia computarizada por emision de fotén simple (SPECT) en 11
pacientes, arteriografia en cinco, ecocardiogramay eco-Doppler de
troncos supraadrticos (TSA) en cuatro y angio-RM en dos. Resulta-
dos. Cuatro pacientes tenian antecedentes personales de migrafia,
uno de cefalea no migrafiosay cinco de procesos infecciosos. 13 en-
fermos presentaron alteraciones sensitivas, que en cinco de ellos
tuvieron marcha ascendente, seis ateraciones motoras, nueve afa-
siay disartriaen tres. Lacefaleafue de predominio bifrontal, puls&
til y de intensidad moderada-grave. El LCR mostraba desde 10 a
360 células (55-95% mononucleares). La RM cerebral de tres pa
cientes mostro lesiones hiperintensas. El EEG evidenci6 alteracio-
nes inespecificas de localizacion generalmente temporal o fronto-
temporal. El SPECT revel6 hiperperfusion en dos pacientes, nor-
malidad en cuatro e hipoperfusion en los restantes. Arteriografias,
ecocardiogramas, eco-Doppler de TSA, estudios inmunolégicos y
serol 6gi cos no mostraron alteraciones significativas. Conclusiones.
La pseudomigrafia con pleocitosis es de predominio masculino (ter-
ceray cuartadécadas de lavida). Lafocalidad neurol6gicamésfre-
cuente es la sensitiva (86,67%), y de ellas en méas del 38% son de
carécter ascendente. En algunos casos (26,67%) podria haber ante-
cedentes de migrafia.
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P15.

CEFALEA Y SINDROME CONFUSIONAL
COMO PRESENTACION DE TROMBOSIS
VENOSA PROFUNDA CEREBRAL

F. Gilo, A. Herrera, JM. Gomez-Arglelles, B. Anciones
Sanatorio Ntra. Sra. del Rosario. Madrid.

Objetivos. Se presenta el caso de una paciente con un sindrome con-
fusional agudo en el que la anamnesisy las pruebas complementa-
rias dirigidas evidenciaron como responsable una trombosis venosa
cerebral profunda. Caso clinico. Mujer de 38 afios con anteceden-
tes personales de tabagquismo, hipercolesterolemia, migrafa, trata-
miento con anticonceptivos orales y anemia ferropénica. Tras estar
sometida varios dias a altas temperaturas ambientales, comenzé
con cuadro de cefalea, vomitos, hipersomnia, confabulacion einca
pacidad para recordar hechos recientes, sin fiebre acompafiante.
Espontaneamente se recuper6 en el plazo de una semana, y cuando
fue explorada por primera vez no presentaba ningun déficit; referia
tan sdlo una cefalea moderada que empeoraba con maniobras de
Vasalva. En la analitica bésica presentaba una hemoglobina de 9,7
g/dL, un volumen corpuscular medio de 69 fL y 460.000 plaquetas;
la tomografia axial computarizada craneal no ofrecia hallazgos
relevantes y la RM mostré edema en ambos tdlamos, hiperintensi-
dad del seno recto y ausencia del sistema venoso profundo en lafa
se venosa angiografica. Se instaurd tratamiento con heparina sodi-
ca. Conclusiones. Latrombosis venosa profunda cerebral, al reper-
cutir sobre estructuras diencefdlicas, puede presentarse como cua
dros de tipo confusional, y debe ser considerada como posible etio-
logia de estos sindromes, dentro de un contexto clinico adecuado.

P16.

ESTUDIO EPIDEMIOLOGICO: MIGRANA Y PACIENTES
MIGRANOSOSEN LAS CONSULTAS DE NEUROLOGIA

R.Arroyo? F.J. Alvarez®, C. Bas®, X. Molina®, G. Garcia-Ribas®
aServicio de Neurologia, Hospital Universitario Clinico San Carlos.
b Departamento Médico. Janssen-Cilag. ¢ Infociencia Clinical Research. Madrid.

Objetivo. Evaluar las caracteristicas de las consultas de neurologia
y de pacientes que inician tratamiento preventivo antimigrafioso.
Sujetos y métodos. Estudio observacional, epidemiolégico, trans-
versal, multicéntrico y de ambito nacional. El estudio conté con la
aprobacion del comité ético, y tuvo monitorizacién tel efonica (100%
investigadores, dos llamadas) y presencial (10%). Se requiri6 ade-
més consentimiento informado escrito. Durante cinco dias de con-
sulta (ambulatoria, hospitalaria o especifica), se recogieron datos
generales. pacientes> 18 afios que acudian por cefaleano migrafio-
sa, por migrafia o por motivo diferente. De aquellos pacientes mi-
grafiosos con criterios de indicacion de prevencion, se recogieron
datos biodemogréficos, de caracteristicas de migrafia, comorbili-
dad, repercusion en la calidad de vida (MIDAS), criterio que indi-
caba prevencion y tratamiento prescrito. Resultados. Participaron
117 neurolégos y fueron vistos 8.890 pacientes (58% en consulta
ambulatoria general). Se incluyé a 751 pacientes migrafiosos, y se
consideraron vaidos para andlisis 735 (75,3% mujeres). La mayo-
ria (72,5%) presentaba migrafia sin aura. Los pacientes padecian
otros tipos de cefaleas (las més referidas fueron las tensionales). La
edad mediaen € inicio delaprevencion fue de 37,65 afios. El moti-
vo fundamental del inicio de la profilaxis (80%) fue ‘presencia de
dos 0 més ataques al mes con discapacidad durante treso més dias'.
Conclusiones. La migrafia constituye un problema sanitario de pri-
mer orden y genera el 15% de las consultas a neur6logos. La edad
media de inicio de prevencion de la migrafia coincide con €l perio-
do de méxima actividad familiar, laboral y social.
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P17.

CRISISNEONATALESFOCALESCOMO
PRESENTACION DE INFARTOS CEREBRALES

E. Escolar, B. Martinez, J. Martinez Sarriés, A. Pinel, L. Morlan
Servicio de Neurologia. Hospital Universitario de Getafe. Getafe, Madrid.

Introduccion. La época en la que es mas frecuente que ocurran cri-
sis es € periodo neonatal; las crisis neonatales son una patologia
con una elevada morbilidad y mortalidad, por lo que larealizacion
de su estudio y diagndstico de forma correcta hoy dia se hace indis-
pensable. La etiologia de las crisis es muy variable y va desde alte-
raciones metabdlicas y energéticas, hasta lesiones cerebrovascula-
res, infecciones, malformaciones y drogas. Cuando las crisis neo-
natales son focales, hay que buscar lesiones estructurales. Casos
clinicos. Se presentan cinco pacientes que tuvieron entre el naci-
miento y las primeras 48 horas crisis de caracteristicas focales,
todas controladas con medicacion anticomicial. A todos se les rea-
liz6 un estudio en profundidad, andliticas, pruebas de imagen y
funcionales, y se encontraron como resultado infartos cerebrales,
con diferentes procesos etioldgicos. Conclusiones. El infarto arte-
rial neonatal es reconocido en 1/4.000 recién nacidos a término, y
son las crisis neonatales la presentacion clinica més frecuentemen-
te encontrada. Existen multitud de factores que se han asociado a
losinfartos neonatales como son: hemoglobinafetal, proteinasfeta-
les, el hematocrito y laviscosidad de lasangre, los factores procoa-
gulantesy lasinfecciones. Actualmente con el diagnéstico deinfar-
to no es suficiente, y el neuropediatra ha de buscar con un estudio
etiolégico la causa de éste, a veces incluso con estudios en los
padres, ante €l no raro hallazgo de alteraciones en la coagul acién de
causa genética, pues no solamente es necesario €l tratamiento agu-
do sino que en la actualidad se debe hacer ya un tratamiento profi-
|&ctico, como ocurrio en algunos de nuestros pacientes.

P18.

EPILEPSIA EN VARON ADULTO ASOCIADA A
POLIMICROGIRIA BILATERAL PERISILVIANA

M.E. Garcia-Garcia, M. Yus, A.M. Garcia-Garcia,
M. Vézquez, M.A. delaMorena
Servicio de Neurologia. Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Introduccion. La polimicrogiria bilateral perisilviana (PBP) es una
anomalia del desarrollo cortical caracterizada por un nimero exce-
sivo de circunvoluciones pequefias junto con una laminacién ané-
mala. La PBP puede cursar con trastornos facioorolinguales, retra-
so mental y crisis epilépticas. Muchos casos de PBP presentan un
patron genéticamente heterogéneo; se han demostrado casos de
herencialigadaal X o autosdmica dominante. Presentamos a un pa
ciente vardn, con crisis epilépticas de inicio en la edad adulta, en
relacién con polimicrogiria bilateral perisilviana. Caso clinico. Va-
rén de 42 afios, ambidiestro, hijo de padres consanguineosy €l me-
nor de unafamilia de 10 hermanos (cuatro con retraso mental falle-
cieron). Fruto de embarazo y parto normal, con historia de tartamu-
dez en la infancia. Debutd con crisis epilépticas a los 18 afios de
edad. Las crisis consisten en una sensacion de entumecimiento en
lalengua, y en laregion peribucal, dificultad en laemision del len-
guaje, seguida de desviacion cefalica a la derecha, pérdida de con-
ciencia, y finaliza con movimientos ténicos clénicos generalizados.
Tras € primer episodio, comenzo tratamiento con carbamacepina
gue mantuvo durante 14 afios; en este periodo sdlo tuvo tres CPS.
Las crisis reaparecieron alos 42 afios (una CPSG y dos CPS). Con-
clusiones. Las malformaciones corticales también deben conside-
rarse como una de |l as posibles etiol ogias en pacientes con epilepsia
deinicio tardio.
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P19.

EVOLUCION DE CARCINOMA MICROCITICO
PULMONAR EN EL SINDROME DE EATON-LAMBERT
ASOCIADO A POLINEUROPATIA PARANEOPLASICA

S. Martin-Balbuena, J. Salas-Felipe, J. Arpa, F. PAlomo, J. Nos
Servicio de Neurologia. Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Introduccion. El sindrome de Eaton-Lambert es una enfermedad de
la transmisién neuromuscular causada por anticuerpos dirigidos
contralos canales de cal cio dependientes del voltaje. En un 50-60%
se asocia con neoplasias y € 40-50% restante suele tener antece-
dentes autoinmunes. El carcinoma pulmonar microcitico puede
asociar més de un sindrome paraneopléasico. Este tumor tiene una
supervivencia media con tratamiento de 18 meses. Presentamos €l
caso de un paciente con carcinoma pulmonar microcitico de evolu-
cién prolongada que asocia sindromes paraneoplésicos mulltiples.
Caso clinico. Vardn de 65 afios, con hipotiroidismo primario auto-
inmune, diagnosticado de carcinoma microcitico pulmonar por
biopsia seis afios antes, en tratamiento con quimioterapiay radiote-
rapia, que presenta debilidad progresiva proximal en miembrosin-
feriores que mejoraba levemente al caminar. Se realiza resonancia
magnética (RM) cerebral, tomografia computarizada (TC) corpo-
ral, marcadores tumorales, estudios neurofisiol6gicos (potenciaes
evocados somatosensitivos, electromiografia, electroneurografia,
jitter y estudio otoneurol 6gico), inmunol 6gicos, que incluyen anti-
cuerpos contra los canales del calcio dependientes del voltaje (téc-
nica de radioinmunoandlisis) y anti-Hu. La RM cerebral mostré
atrofia cerebelosa y leucoencefalopatia. La TC no hallé imagenes
de metastasis. El estudio otoneurolégico evidencié preshiacusia 'y
leves hipometrias en sacadas. El estudio neurofisiol 6gico mostraba
polineuropatia mixta axonal de predominio sensitivo y alteracion
presindptica de la transmisién neuromuscular. El estudio inmuno-
I6gico demostro la existencia de anticuerpos contra los canales de
calcio dependientes del voltaje y anti-Hu. Conclusiones. El antece-
dente de enfermedad autoinmune podria haber favorecido la apari-
cién del sindrome de Eaton-Lambert en pacientes con neoplasias
pulmonares. La evolucion prolongada del carcinoma pulmonar mi-
crocitico, asociada a sindrome paraneoplasico multiple, parece in-
dicar unamayor resistenciadel organismo ante laneoplasia.

P20.

PARADA CARDIORRESPIRATORIA CUANTITATIVA
ENTIEMPO REAL COMO TECNICA PARA DETECTAR
DUPLICACIONESY DELECIONESEN EL GEN PMP22

I. Ampuero, R. Ros, A. Espafia, |. Rodal,
I. Rubio, J. GarciadeY ébenes
Banco de Tejidos para | nvestigaciones Neurol 6gicas. Madrid.

Introduccion. El andlisis molecular del gen PMP22 es e método
definitivo para el diagnostico de la enfermedad de Charcot-Marie-
Tooth de tipo 1A (CMT1A) y de la neuropatia hereditaria con sus-
ceptibilidad a pardlisis por presion (HNPP). Los métodos tradicio-
nales son engorrosos y susceptibles de error. Objetivo. Determinar
si lastécnicas basadas en |a parada cardiorrespiratoria (PCR) cuan-
titativaatiempo real pueden ser (tiles para detectar duplicacionesy
deleciones en el gen PMP22 en pacientes con CMT1A/HNPP. Pa-
cientesy métodos. Se analiz6 a 54 pacientes con diagndstico clini-
co de CMT1A/HNPP para la deteccion de dosis Unicas o triples
del fragmento de 1,5 Mb. Se utilizaron métodos basados en laPCR
cuantitativa en tiempo real, asi como analisis por Southern del mar-
cador pVAWA409R3 y de los marcadores de tipo STRP D17S122 y
D17SS839. De los 54 pacientes, 24 fueron analizados en primer
lugar mediante €l andlisis por Southern'y el andlisis de marcadores
en un laboratorio externo a nuestro. Resultados. De los 24 pacien-
tes analizados mediante Southern y andlisis de STRP, 21 fueron ne-
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gativos, 19 de ellos sin ninguna duday dos con sospecha de ser he-
terocigotos para la delecion. Tres de los pacientes tuvieron una
duplicacion del fragmento. No se encontrd ningun caso de delecion
del fragmento. Cuando se analiz6 alos 54 pacientes mediante PCR
cuantitativa a tiempo real, se encontré que 38 (19 + 19) eran nega-
tivos; aquellos dos pacientes que presentaban resultados dudosos
tenian una delecidn, con lo que nueve (7 + 2) presentaron una dele-
cion del fragmento y siete presentaron una duplicacion del frag-
mento (4 + 3). Conclusiones. Ambas técnicas son vaidas para de-
tectar duplicacionesy deleciones en el gen PMP22, aunque las téc-
nicas basadas en la PCR cuantitativa a tiempo real nos permiten
detectar el nimero de copias del fragmento estudiado y resolver los
falsos negativos debidos a heterocigosidad de |a alteracion genéti-
ca. LaPCR atiempo real esmésrépida, baratay eficaz que las usa-
das hasta el momento.

P21.

SINDROME DE SECRECION INADECUADA DE

LA HORMONA ANTIDIURETICA COMO FORMA

DE INICIO DE UN SINDROME DE GUILLAIN-BARRE
B. Pilo? J. Magjuan? A. Cruz? S. Estévez?,

C. Martinez-Fidalgo®, J. Ocafia®, M. Alonso de Lecifiana?
2 Servicio de Neurologia. ® Unidad de Cuidados Intensivos.

¢ Servicio de Nefrologia. Hospital Ramon y Cajal. Madrid.

Objetivos. El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una polirradi-
culoneuropatia aguda inflamatoria desmielinizante de origen au-
toinmune que produce una pérdida de fuerza ascendente con arre-
flexia. Suele asociarse a infecciones, vacunas o0 neoplasias. Hasta
un 26% de los casos de SGB presenta un sindrome de secrecion
inadecuada de la hormona antidiurética (SIADH), normamente en
el momento de mayor déficit motor, que se asociaamal prondstico
y que se harelacionado con una posible afectacion del sistema ner-
vioso auténomo. Caso clinico. Presentamos a unamujer de 78 afios
sin antecedentes de factores desencadenantes con un cuadro de
mareo, asteniay nivel de concienciafluctuante de unos dias de evo-
lucién, con Na 118 mM/L y Osm 234 mm/kg, queingreso en & Ser-
vicio de Nefrologia con € diagnéstico de SIADH. A las 48 horas
del ingreso comenzo con dolor lumbar y pérdida de fuerza progre-
siva en los miembros inferiores de evolucion ascendente. La pun-
cién lumbar confirmé unadisociacion albuminocitoldgicay € estu-
dio neurofisiol6gico demostro la existencia de una polineuropatia
grave sensitivomotora mixta de predominio axonal con mayor afec-
tacion de los miembros inferiores, compatible con el diagnéstico de
SGB. El trastorno hidroelectrolitico se fue corrigiendo progresiva
mente. Se procedi6 a la administracion de cinco bolos de inmuno-
globulinaintravenosay se logro la estabilizacion del cuadro motor.
Conclusiones. Presentamos un caso de SGB que cursé con SIADH
como primera manifestacién clinica sin otros datos de disautono-
miay sin relacion con el curso evolutivo de la afectacion motora.

P22.

INVASION PERINEURAL DE

UN CARCINOMA EPIDERMOIDE

B. Zarza? J.C. Martinez-Castrillo?,

J. Martinez-San Millan®, P. Simal 2

2 Gervicio de Neurologia. ® Servicio de Radiologia.
Hospital Ramoén y Cajal. Madrid.

Objetivo. Lainvasion perineural por extension local de carcinomas
cuténeos es una causa infrecuente de neuropatia craneal que condi-
ciona un pronéstico clinico pobre. El objetivo de este trabgjo es
presentar un caso de polineuropatia craneal debida a diseminacién
perineural de un carcinoma epidermoide cutaneo, sin evidencia de
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recidiva local del tumor primario. Caso clinico. Varon de 61 afios
con antecedentes de carcinoma epidermoide del alanasal izquierda,
tratado mediante extirpacién quirdrgica completa. Un afio después
delaintervencion, presentadolor y disestesias en ladistribucion de
la segundaramadel quinto par craneal izquierdo, seguidos de pare-
siadel séptimo par izquierdo y diplopia, con paresia del sexto par
izquierdo, sin otra clinicaasociada. Tras numerosos estudios radio-
I6gicos normales, € cuarto estudio por resonancia magnética cra-
neal demostré crecimiento perineural delasramas segunday terce-
ra del trigémino izquierdo, nervio infraorbitario izquierdo y facial
intraparotideo izquierdo, junto con la presencia de una masa en
fosa pterigopalatina izquierda. El estudio histopatol 6gico de dicha
masay del nervio infraorbitario fue de carcinoma epidermoide bien
diferenciado. Conclusién. En pacientes con antecedentes de carci-
noma cuténeo, la aparicion tardia de neuropatia craneal unilateral
debe hacer pensar en la posibilidad de una invasion tumoral peri-
neural. En aguellos casos sin alteraciones en |as pruebas neurorra-
diolégicas, debe realizarse un estudio histopatoldgico de la rama
periférica del nervio clinicamente afectado para la confirmacion
diagnostica.

P23

MANIA DE INICIO AGUDO EN MUJER DE 60 ANOS

Y. Pamblanco-Bataller, S. Fanjul, V. Snchez-Cruz,

E. Rodriguez, M.D. Castro-Vilanova, J. Domingo-Garcia,
C. Cemillan, M. Pondal-Sordo

Hospital Severo Ochoa. Leganés, Madrid.

Objetivo. Descripcion de caso clinico de paciente con infarto tala
mico con sintomatol ogia maniaca aguday trastorno del movimien-
to, y revision de casos descritos. Caso clinico. Mujer de 66 afios
con antecedentes de hipertension arterial mal controladay dislipe-
mia. Ingresa por trastorno de la conducta de una semana de evolu-
cion con verborrea, inquietud motora y desinhibicién. Unos tres
meses antes, su familiale habia notado cierto desinterés por su tra-
bajo. Durante la exploracién, estaba alerta, orientada, con lenguaje
normal, destacaba ligera inatencion, inquietud psicomotoray com-
portamiento desinhibido sin critica de enfermedad. Leves movi-
mientos corei cog/balisticos en hemicuerpo izquierdo. Marcha con
aumento de la base de sustentacion. Las pruebas complementarias
analiticas fueron normales (hemograma, bioquimica, hemostasia,
gasometria venosa, liquido cefalorraquideo, estado inmunol 6gico,
serologias para virus de la hepatitis B, virus de la hepatitis C, virus
de inmunodeficiencia humana y marcadores tumorales) salvo co-
lesterol algo elevado. En la resonancia magnética cerebral se obje-
tivaron lesiones hiperintensas bilaterales en sustancia blanca sub-
cortical frontal, en brazo anterior de cépsula interna izquierda e
infarto taldmico derecho. Seinici6 tratamiento antiagregante y neu-
rolépticos. Infarto taldmico derecho en paciente con factores de
riesgo cardiovascular, con clinica de mania aguda, sin antecedentes
de patologia psiquidtrica y movimientos anormales de caracter
coreico en hemicuerpo izquierdo. Conclusiones. @) La aparicion en
edades tardias de algunas manifestaciones psiquiétricas debe plan-
tear la existencia de enfermedad orgéanica subyacente; b) Son esca-
sos | os casos descritos de trastorno del animo secundarios ainfarto
taldmico. La presencia de trastornos motores caracteristicos apoya
el diagnostico; c) El tratamiento es especifico de la enfermedad or-
ganicay sintomético para controlar la sintomatologia psiquiétrica,
muchas veces mas discapacitante.
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POLIMORFISMO VAL 380L EU DE PARK2 ASOCIADO
A PARALISIS SUPRANUCLEAR PROGRESIVA

R. Ros, I. Ampuero, J. Hoenicka, L. Vidal, J. Garciade ébenes
Banco de Tejidos para Investigacion Neurol 6gica.
Facultad de Medicina. UCM. Madrid

Objetivo. Busqueda de posibles mutaciones o factores de riesgo en
el gen Park2 en pacientes con diagndstico clinico o neuropatol 6gi-
co de pardlisis supranuclear progresiva (PSP). Pacientes y métodos.
Se analizaron en 18 pacientes esporadicos, 19 familiares, 30 fami-
liares asintomaticos y 94 controles caucasianos los exones 1-12 del
gen Park2 mediante PCR y posterior andlisis por SSCP (single-
strand conformation polymor phism). Resultados. No se identifica-
ron mutaciones en ninguno de |os pacientes analizados. Sin embar-
go, se pudo determinar el genotipo para los polimorfismos del gen
Park2 Val380Leu, Asp294Asn, Serl67Asn, IV S2+25T—C, IV S3-
20CT, 1V S7-35A—G, tanto en familias como en pacientes espora-
dicosde PSP, El andlisis estadistico revel 6 una asociacion significa-
tiva del polimorfismo Val380Leu tanto en pacientes esporadicos
como en familiares cuando se compar6 con poblacién control. Con-
clusiones. Los resultados sugieren que el polimorfismo Val380Leu
podria ser un factor de riesgo parala PSP. La presencia de Leu380
estaria asociada con un menor riesgo de PSP tanto en pacientes es-
porédicos como en familiares.

P25.

SINDROME DE PERSONA RiGIDA ASOCIADA
A CARCINOMA EPIDERMOIDE DE LARINGE

R. Lobato? J. Arpa? S. Martin-Balbuena?,

M. Valenti 2 R. del Rio®, F. Graus®

2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Neurofisiologia Clinica.
Hospital Universitario La Paz, Madrid. € Servicio de Neurologia.
Hospital Clinici Provincial. Barcelona.

Objetivo. Presentar aun paciente con sindrome de la personarigida
(SPR), carcinoma epidermoide de laringe y positividad anti-GAD
en liquido cefalorraquideo (LCR). Caso clinico. Paciente de 78 afios,
laringuectomizado por carcinoma epidermoide de laringe, insufi-
ciencia respiratoria cronica y episodios compatibles con ictus pre-
vios. Ingresd con sepsis grave (posible foco respiratorio). Resuelta
ésta, sele practico laringuectomiatotal. Durante su estancia en oto-
rrinolaringologia presenté crisis focales que afectaban al miembro
superior derecho (MSD) y musculos faciales, oculdgiras, con oca-
sional generalizacion, rigidez de miembros y contraccion de mus-
culatura cefélica sostenidas. Exploraciones: tomografia axial com-
putarizada (TAC) craneal, estudio de LCR, que incluia la determi-
nacion de anticuerpos anti-GAD, y electromiografia(EMG). LaTAC
craneal objetivd iméagenes compatibles con ictus antiguos en he-
misferio izquierdo y atrofia cortico-subcortical, con mayor dilata-
cion del ventriculo izquierdo. LCR: minima hipoglucorraquiade 53
mg/dL; hiperproteinorraquia de 54,9 mg/dL; 15 leucocitos; 1gG 57
mg/L (n = 7-25 mg/L), con indice de Tibbling normal 1gG e IgM,
pero con elevacion de cadenas k 12,8y A 8,1 mg/L; o.,-microglobu-
lina de 6.940 ug/L, pero con cociente LCR/suero ligeramente por
debajo del rango normal; y niveles bajos de anti-GAD. EMG: todos
los musculos explorados (biceps braquial, tibial anterior y cuédri-
ceps derechos, biceps braquia izquierdo, primer interéseo dorsal
derecho e izquierdo, masetero y frontal derechos, orbicular de los
labios y orbicular de los ojos derecho) mostraban una contraccion
mantenida leve, predominantemente en el MSD, compatible con
SPR. Conclusiones. El SPR es una afeccion neuroldgica rara, aso-
ciada a alteraciones autoinmunes, que parece existir con mayor fre-
cuenciade lo que se crefa. Su asociacién a carcinoma epidermoide
delaringe esinsdlita.
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P26.

PREVALENCIA E INCIDENCIA DE PARALISIS
SUPRANUCLEAR PROGRESIVA EN EL AREA
SANITARIA 5 DE MADRID

S. Martin-Balbuena?, J. Arpa® M.J. Sarria®,
J. CoyaP, J. Nos? F. Pllomo? F. Vivancos®
2Servicio de Neurologia. ® Unidad de Otoneurologia.
¢ Servicio de Medicina Nuclear. Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Introduccion. Existen pocos estudios de prevalencia sobre lapardli-
sis supranuclear progresiva (PSP). Estudios epidemiol gicos re-
cientes sugieren que es mas frecuente de lo que se habia considera
do anteriormente, aunque existen diferencias importantes entre ellos.
Presentamos un estudio de la prevalenciay el pronéstico de la PSP,
Pacientes y métodos. Hemos estudiado a 12 pacientes (7 hombresy
5 mujeres) con PSP (criterios de Litvan), con edades de comienzo
entre 54 y 77 afios de edad, a quienes se realiz6 estudio clinico,
neurofisiol 6gico (que incluia sistema nervioso autdnomo) y de neu-
roimagen. Se determinG la prevalencia de PSP en el Area Sanitaria
5 de Madrid afecha 31 de diciembre de 2004. Resultados. La pre-
valencia de PSP en € Area Sanitaria 5 de Madrid es de 0,84/
100.000 habitantes, y la supervivencia media es de 8,8 (IC 95% =
5,31-12,37) afios. Laincidencia acumulada es de 0,11/100.000 ha-
bitantes/afio. Aparte de los signos cardinal es de PSP, destacala pre-
sencia de afectacion piramidal y disfagia (58%), disfuncién pal pe-
bral (75%), deterioro de predominio frontal (100%), disfuncion ve-
sical (83%), disfuncion eréctil (100% de los hombres), trastornos
del suefio, sacadas lentas y ateracion del nistagmo optocinético
vertical, atrofia cortical (resonancia magnética), SPECT con tecne-
cio y DaTl-SCAN patoldgicos. Conclusion. La prevalencia de PSP
en nuestra area es similar a la de algunos estudios antiguos (New
Jersey) einferior alade otros més recientes (London), lo que sugie-
re que la PSP esta infradiagnosticada; puede ocurrir que muchos
casos no sean remitidos al neurdlogo, o que estén diagnosticados de
otros sindromes parkinsonianos o de demencias de otro tipo.

P27.

TRATAMIENTO DE LA ENCEFALITIS
LiMBICA IDIOPATICA CON ESTEROIDES

A. Cruz-Culebras, F. Gilo, J. Magjuan, L.C. Fernandez-Ruiz
Servicio de Neurologia. Hospital Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. Laencefalitis limbica aguda es una entidad que clasi-
camente se ha considerado como un sindrome paraneoplésico. Sin
embargo, recientemente se ha descubierto que algunos casos son
secundarios a un proceso autoinmune sin evidencia de malignidad
(encefdlitis limbicaidiopética) y pueden tener una buena respuesta
a tratamiento inmunomodulador. Caso clinico. Mujer de 41 afios
gueingresd en nuestro servicio por un cuadro agudo de amnesiaan-
terdgrada, confusion y fiebre de 38 °C. El examen clinico general
fue normal. La exploracion neurolégica demostré exclusivamente
unaalteracion grave en lafijacion acorto plazo y desorientacion. El
andlisis de liquido cefalorraquideo demostré un recuento de 10 lin-
focitos/mm® con proteinas y glucosa normales. La proteina C reati-
vade virus herpes fue negativa, con cultivo estéril. Enlaresonancia
magnética craneal se objetivd una hiperintensidad de la sustancia
gris hipocampal bilateral. No se demostré neoplasia oculta con es-
tudios de imagen. Los anticuerpos antineuronales y contra canales
de potasio fueron negativos. Se inicié de forma empirica un trata-
miento endovenoso con aciclovir durante 14 dias, sin objetivarse
mejoria. Una vez completado el tratamiento antiviral, se adminis-
traron cinco ciclos de metilprednisolona 1 g/24 h IV, y se mantuvo
después con evidente mejoriade los sintomas a partir del tercer dia.
Un mes después del tratamiento, la paciente se encontraba asinto-
maética. Conclusiones. La encefalitis limbica idiopética es una enti-
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dad potencialmente tratable con buena respuesta al tratamiento
inmunomodulador. La precocidad del tratamiento puede ser lacla-
ve en larecuperacion total del paciente.

P28.

INSOMNIO FAMILIAR LETAL:
PRESENTACION DE UNA FAMILIA ESPANOLA

M.A. Ortega-Casarrubios? J. Arpa? A. Ugalde®, I. del Villar €,
L.Yébenes, T. Ferrer®, E. 1zal ®, C. Morales®, J. Nos?,

F. PAlomo? F. Vivancos?, J. Yagiie®, R. Sanchez-Valle®,

A. Rodriguez-Albarifio®

2Servicio de Neurologia. ® Servicio de Neurofisiologia Clinica. © Servicio

de Rehabilitacion. ¢ Unidad de Neuropatologia. Hospital Universitario La Paz.
Madrid. ¢Unidad de Biodiagnéstico de la Enfermedad de Creutzfel dt-Jakob

y otras Enfermedades por Priones. Hospital Clinic. Barcelona.

Objetivo. Tras haber tenido la oportunidad de seguir como proban-
do a un miembro de una familia con insomnio familiar letal (IFL)
desde el comienzo de sus sintomas hasta su fallecimiento, presenta-
mos €l fenotipo clinico, neurcfisioldgico y neuropatol 6gico. Caso
clinico. Probando: hombre de 51 afios, perteneciente a una familia
con IFL (madre y una hermana afectas fallecidas, hermana sana
portadora). Estudios realizados: clinico, neurofisiol 6gicos —sistema
nervioso auténomo (SNA), dos polisomnogramas (PSG)—, genética
molecular y necropsia. El probando comenzo con insomnio de con-
ciliacion (latencia de una hora) unos cinco meses previos a ingre-
S0, con ensofiacion y despertares frecuentes, ansiedad, hiperhidro-
sis, dificultad parainiciar lamiccion y dos episodios de confusién.
Exploracién: inicialmente, temblor de reposo y cifras tensionales
elevadas; después, taquicardia, hipertermia, tosy dificultad respira-
toria, sin evidenciade neumonia. El grado deinsomnio progreso, y se
afiadieron episodios de desorientacion y confusion, disartriay dis-
fagia. Estudio de SNA: hiperactividad simpatica. PSG: reduccion
de la eficacia del suefio, insomnio global y arquitectura del suefio
mal estructurada; mientras en el primer estudio seidentifican grafo-
elementos especificos, éstos estan ausentes en el segundo. Genéti-
ca: D178N-129M (homocigoto para metionina), con delecion R3-
R4. Necropsia: pérdida neuronal y gliosistalamicasy de olivas bul-
bares, con expresion de la proteina pridnica. Conclusiones. Los ha
Ilazgos clinicos y patol dgicos son similares a otros casos descritos
en laliteratura con unarapida evolucién en relacion con su genoti-
po. Que probando y familiares tuvieran delecion R3-R4 en el mis-
mo alelo que lamutacion D178N no parece que confiriera caracte-
risticas diferenciales alaclinica

P29.

NEUROBEHCET CON MANIFESTACIONES
PARENQUIMATOSASY EXTRAPARENQUIMATOSAS:
A PROPOSITO DE UN CASO

G. Latorre, A.B. Escribano, C. Lépez de Silanes,
M.E. Garcia, S. Manzano, A. Marcos
Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Introduccion. La enfermedad de Behget (EB) es un trastorno infla-
matorio sistémico de etiologia desconocida, caracterizado por afto-
sis orogenita recurrente y alteraciones oftalmoldgicas y cutaneas.
En un 5% de los casos se acompafia de manifestaciones neurol 6gi-
cas. Presentamos un caso de EB con participacion neurol dgicaintra-
y extraparenquimatosa. Caso clinico. Varon caucasico de 28 afios
con antecedente de aftas orales y genitales recurrentes e historia de
foliculitis, que acude por cuadro de 48 horas de fiebre, cefalea, nau-
seas, miagias, diplopiacongruente con paresiadel sexto par cranea
derecho y monoparesia del miembro superior derecho. Latomogra-
fia computarizada craneal fue normal. El andlisis del liquido cefalo-
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rraquideo (LCR) revel 6 pleocitosis linfocitica con hiperproteinorra-
quia, y seinicid antibioterapia empirica de amplio espectro. Antela
falta de mejoria clinica, se rediz6 resonancia magnética cerebral,
gue mostré lesiones hiperintensas de predominio troncoencefélico
con realce tras infusion de gadolinio, y trombosis del seno transver-
so izquierdo. El resto del estudio serol égico, inmunol égico y micro-
biol égico fue negativo. La aparicidn de Ulceras escrotales, junto con
los hallazgos de neuroimagen, motivé la sospechade EB y €l inicio
de tratamiento esteroideo. El paciente presenté mejoria progresiva
hasta quedar asintomético, con normalizacion de la neuroimagen y
los hallazgos del LCR. Al alta se decidi6 iniciar tratamiento inmu-
nosupresor con azatioprina, de cuyo abandono voluntario resultaron
dos recaidas en los meses siguientes en forma de meningoencefalitis
aséptica, resueltas con nuevos ciclos de corticoterapia. Conclusion.
La afectacion neurolégicaen laEB esinfrecuentey més alin la coe-
xistencia de lesiones intra- y extraparenquimatosas. Habitualmente
presenta buena respuesta al tratamiento inmunosupresor.

P30.

HALLAZGO NEUROPATOL OGICO DE TOXOPLASMA
GONDII EN PACIENTE CON PRESUNTA ENFERMEDAD
DE PARKINSON FAMILIARY GLIOMA PARIETAL

I. Rodal, D. Mufioz
Banco de Tejidos para | nvestigacion Neurol 6gica. Madrid.

Introduccion. La autopsia clinica esta desapareciendo y esto dismi-
nuye la calidad del patron de oro diagndstico neuropatologico a la
neuroimagen interpretada de forma dogmética y acritica. Objetivo.
Mejorar lacalidad asistencial y potenciar las autopsias. Caso clinico.
Paciente de 82 afios con presunta enfermedad de Parkinson y glioma
parietal izquierdo tratado con radioterapia sin biopsia. Por insisten-
ciadelafamilia, setraslada el cadaver al Banco de Tejidos en donde
seredlizala autopsia craneal. Las secciones de rutinaen el hemisfe-
rio derecho se tifien con H& E e inmunocitoquimica para o.-sinucl ei-
na, B-amiloide, tau, Ki67 y gram. La H& E muestra preservacion de
laarquitectura, con ausencia de pérdida neuronal o gliosis significa
tivas. En el hemisferio izquierdo existe una cavidad que se extiende
desde laregion subependimariaalasubcortical. En uno delos cortes
examinados con esta técnica se observa una Unica formacion esferoi-
dal de unas 50 micras de diametro, de contenido granular, sugestiva
de Toxoplasma gondii. En el putamen se observa un estado cribosoy
un pequefio infarto antiguo. Las tinciones especiaes no muestran ni
bacterias ni hongos. Las inmunotinciones de o-sinucleina descartan
cuerpos de Lewy y las de B-amiloide muestran placas difusasy de-
posito en vasos corticales y leptomeninges. Las inmunotinciones de
tau (AT100) son negativasy las de Ki67 no muestran actividad proli-
ferativa. Conclusiones. El diagnéstico clinico de enfermedad de Par-
kinson idiopético no es confirmado en la autopsia y existen dudas
sobre s se trata de un parkinsonismo vascular o relacionado con €
quiste. En lugar de un astrocitoma maligno, existe un absceso por
Toxoplasma y necrosis posradiacion. Se considera una buena précti-
caclinicala confirmacién histol6gicadel diagndstico de tumor antes
de irradiar. Si esta persona no hubiera donado su cerebro, hoy dia
seguiriamos teniendo un diagnostico erréneo de ella

P31.

DISMINUCION DE LOSNIVELESDE B-AMILOI DE (1.4
EN PLASMA MEDIANTE HEMODIALISIS

I. Rubio, J. GarciadeY ébenes
Banco de Tejidos para Investigacion Neurol 6gica.
Facultad de Medicina, Universidad Complutense. Madrid.

Objetivos. La enfermedad de Alzheimer (EA) presenta, entre otras
muchas caracteristicas, €l aumento y |a deposicion de un péptido de
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42 aminoécidos (péptido B-amiloide) en el cerebro delos pacientes.
Nosotros hemos valorado cdmo varian los niveles de este péptido
en plasma en pacientes con insuficienciarena crénica sometidos a
hemodidlisis. Pacientes y métodos. Se extrajeron 2,5 cm?® de sangre
de pacientes sometidos a una sesion de hemodidlisis rutinaria antes
y después de ésta, previo consentimiento informado, asi como tam-
bién en controles sanosy pacientes con EA esporédica. Se separ6 €l
plasmay se determinaron los niveles de 3-amiloide mediante anali-
sisdeinmunoabsorcion ligadaalas enzimas (ELISA) (Innotest © B-
Amyloid,y_4)). Los resultados obtenidos se analizaron con el test t de
Student y el test Wilcoxon, y se consideraron significativos cuando
p < 0,05). La comparacién entre pacientes hemodializados y con-
troles normales o pacientes con EA esporédica se hizo por ANO-
VA; se empled € paquete estadistico SPSS (Windows, v. 10.0). Los
resultados se expresan como media + s.em. Resultados. Los nive-
les plasméticos de [3-amiloide se redujeron alrededor de un 30%
(p < 0,001) después de una sesion de hemodidlisis con respecto a
los niveles iniciales (69,1 + 4,3 frente a 48,5 + 5,20 pg/mL). Los
niveles plasméticos basales de 3-amiloide en pacientes con insufi-
cienciarenal son mayores que en los controles sanosy en pacientes
con EA esporédica (30 £ 3,3y 37,2 + 4,3 pg/mL, respectivamente,
p < 0,01). Lareduccion de los niveles de 3-amiloide por medio de
la hemodidlisis es mayor que la que se produce por eliminacion
normal através de laorina(que supone menos del 1% de [3-amiloi-
de circulante). Conclusiones. La hemodidlisis parece ser un méto-
do eficaz para reducir el B-amiloide en plasma. Seria interesante
averiguar si con la reduccion del B-amiloide en plasma se podria
disminuir el B-amiloide en tejido cerebral, y evitar asi que se depo-
site y desencadene la disfuncién neuronal.

P32.

OSTEOPOROSISTRANSITORIA DEL EMBARAZO:
UNA CONSULTA NEUROL OGICA INUSUAL

J. Pardo-Moreno, L. Vela, M. Barén, F.J. Barriga,
J.L. Dobato, C. Sanchez, J. Pargja, A. Polo
Unidad de Neurologia. Fundacién Hospital Alcorcon. Alcorcén, Madrid.

Objetivo. La osteoporosis transitoria del embarazo (OTE) es una
entidad que cursa con debilidad y dolor en los miembros inferiores
(MMII) en € tercer trimestre de gestacion. Presentamos dos casos
valorados en neurologia remitidos desde ginecologia. Casos clini-
cos. Caso 1: mujer de 35 afios que a partir del octavo mes de emba-
razo comienzacon dolor en piernasy debilidad que progresivamen-
te le impiden la deambulacion hasta confinarla en una silla de rue-
das. Laexploracion neuroldgicaeranormal y se objetivo limitacion
funcional en laflexion de ambos muslos por dolor. Se hizo unare-
sonancia magnética de caderas y mostré una intensa osteopenia
bilateral de la cabeza del fémur. Se le recomendd reposo y analge-
sia, y tres meses después la paciente estaba asintomatica. Caso 2:
mujer de 32 afios que en la 36 semana comienza con debilidad in-
dolora progresiva de ambos MMII que le impide deambulacion y
posteriormente bipedestacion. En RM de caderas se evidenciaim-
portante osteopenia que tras reposo durante cuatro meses mejora
ostensiblemente. Conclusiones. La OTE es una rara entidad que
cursa con debilidad proximal de los MMII y dolor que progresiva-
mente lleva a las gestantes a una silla de ruedas. Se diagnostica
mediante RM de caderas y la etiologia es desconocida. El trata
miento recomendado es € reposo y analgesia. El prondstico, si no
hay necrosis de la cabeza femoral, es excelente. La OTE debe ser
incluida en el diagnostico diferencia de la debilidad progresiva del
final del embarazo.
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P33.

HIPERTENSION INTRACRANEAL IDIOPATICA.
COMPLICACIONESINUSUALESTRAS
DERIVACION LUMBOPERITONEAL

L. Castillo, C. Martin, P. Bermejo, C. Ruiz,
M. Gonzélez, O. Ayo, JA. Zabala, C. Escamilla
Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Puerta de Hierro. Madrid.

Objetivo. Mostramos el caso de una paciente con hipertension in-
tracraneal idiopética que presenta dos complicaciones infrecuentes
traslacolocacién de un sistema de derivacion lumboperitonea. Ca-
so clinico. Mujer de 40 afios, hipercolesterolémica, sin otros ante-
cedentes personales de interés, con clinica compatible con hiper-
tension intracraneal y presion de apertura de liquido cefalorraqui-
deo > 50 cmH,0, sin evidencia de lesiones estructurales en las ex-
ploraciones complementarias realizadas. Debido a una escasa res-
puesta al tratamiento médico, se decide la colocacion de derivacion
lumboperitoneal, tras lo cual la paciente presenta afasia y paresia
faciobraquial derecha; se objetiva un hematoma parietal izquierdo.
Posteriormente sufre nuevo empeoramiento clinico, y se evidencia
trombosis de senos venosos, por lo que se inicia anticoagulacion
con buena evolucion clinica. Coagulacion, estudio inmunol égico,
enzima conversora de la angiotensina, hormona paratiroidea, sero-
logias, proteinograma, cuantificacién de inmunoglobulina: norma-
les. Resonancia magnética (RM) (primer dia): ateraciones durales
por hipertension intracraneal; tomografia computarizada (TC) (dia
14): hematoma parietal izquierdo; arteriografia (dia 15): no eviden-
cia de trombosis. TC y RM (dia 19): trombosis de senos venosos.
Conclusiones. La derivacion lumboperitoneal es una técnica tera-
péutica no exenta de complicaciones. Nuestra paciente present6 un
hematoma intracraneal y trombosis de senos venosos, dos compli-
caciones inusuales de esta técnica.

P34.

METASTASISLEPTOMENINGEAS ESPINALES
Y GLIOBLASTOMA MULTIFORME: CASO
CLINICOY REVISION DE LA BIBLIOGRAFIA

R. Toledano?, E. Riva-Amarante?, N. Garcia-Barragan?,
J. Rodriguez-Pascual ®, J. Lépez-Sendén? A. Cruz?
2Servicio de Neurologia. ® Servicio de Oncologia Médica.

Hospital Universitario Ramon y Cajal. Madrid.

Introduccion. El glioblastoma multiforme (GBM) es el tumor cere-
bral primario més frecuente en adultos; presenta una gran capaci-
dad deinvasiony recidivalocal. Han sido bastante bien documenta-
das las metéstasis |eptomeningeas espinales (MLE) en los pacien-
tes con GBM alos que se les realiza la autopsia. No obstante, las
MLE sintométicas estén escasamente descritas en la literatura mé-
dica, por lo que son diagnosticadas en muchas ocasiones de forma
errénea o tardiamente. Caso clinico. Varon de 65 afios diagnostica-
do de un GBM temporal derecho, que es tratado quirdrgicamente,
con radioterapia y quimioterapia adyuvante, y que vuelve aingre-
sar 10 meses después tras desarrollar una marcha atéxica. Se reali-
z0 una nueva resonancia magnética cerebral, y se objetivaron mul-
tiples metéstasis en el cerebelo. El paciente también referia dolor
lumbar desde varios meses antes del nuevo ingreso, que aumentd
deintensidad y que no se investigd correctamente hasta que desa-
rroll6 una paraparesia flaccida. En una resonancia magnética espi-
nal se objetivaron multiples depdsitos metastaticos, con distribu-
cion leptomeningea. Conclusiones. Las MLE se deben sospechar
en todos los pacientes con antecedentes de GBM cerebral que pre-
sentan clinica de dolor lumbar progresivo y radiculopatia. El cono-
cimiento de esta complicacion puede facilitar un diagnéstico y un
tratamiento més precoces.
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P35.

LINFOMA PRIMARIO DEL SISTEMA NERVIOSO
CENTRAL E HIDROCEFALIA POSRADIOTERAPIA

F. Navacerrada, R. Toledano, N. Garcia-Barragéan,
E. Riva, A. Cruz, M. Lousa
Servicio de Neurologia. Hospital Ramén y Cajal. Madrid.

Introduccion. El linfoma primario del sistema nervioso central
(LPSNC) debuta excepcional mente en inmunocompetentes con cli-
nica psiquidtrica y alteracion cognitiva. El tratamiento actual se
basa en la combinacién de quimioterapia (QT) y radioterapia (RT).
Presentamos €l caso de una paciente que debut6 con clinica depre-
sivay que al cuarto afio de seguimiento presento clinica neurol 6gi-
carelacionada con laRT. Caso clinico. Mujer de 30 afios queingre-
sa por cuadro de dos meses de evolucidn caracterizado por labi-
lidad emocional, apatia y somnolencia. En la exploracion, la pa-
ciente estaba bradipsiquicay confusa sin otros déficits destacables.
La resonancia magnética (RM) detectd una lesion compatible con
LPSNCy € estudio del LCR fue negativo. Latomografia computa-
rizada corpora y la biopsia medular descartaron diseminacion fue-
radel sistema nervioso central. La biopsia esterotaxica confirmé el
diagndstico de LPSNC de células B. La paciente fue tratada con QT
intratecal y sistémica'y RT holocraneal; permanece asintomatica
durante dos afios, tras |os que se produce recidivatumoral; vuelve a
ser tratada con QT sistémicay RT holocraneal con remision com-
pleta. A los cuatro afios del debut de laenfermedad, |a paciente pre-
senta apraxia de la marcha e incontinencia esfinteriana. En la RM
craneal se objetiva hidrocefalia tetraventricular y leucoencefal opa-
tia posradioterapia sin signos de recidivatumoral. Conclusiones. La
asociacion de QT y RT aumenta la supervivencia de los pacientes
con LPSNC, pero laradiotoxicidad a largo plazo puede ensombre-
cer €l prondstico, por lo que son necesarios mas datos que ayuden a
optimizar e tratamiento administrado a cada paciente.

P36.

MUTACIONES EN EPM2B ASOCIADASA LA ENFERMEDAD
DE LAFORA: ESTUDIO CLINICOY GENETICO

C. Gémez-Abad @ P. Gomez-Garre? E. Gutiérrez-Delicado?

S. Saygi °, R. Michelucci ¢, C.A. Tassinari °,

S. Rodriguez de Cérdoba®, JM. Serratosa?

aLaboratorio y Servicio de Neurologia. Fundacion Jiménez Diaz. Madrid.

b Hospital dela Universidad de Hacettepe. Ankara, Turquia. °Unita

Operativa di Neurologia. Ospedale Bellaria C.A. Pizzardi. Bolonia, Italia.

d Departamento de Inmunologia. Centro de Investigaciones Biol6gicas.

CSC. Madrid.

Objetivo. Estudiar la presencia de mutaciones en el gen EPM2B y
analizar la correlacion genotipo-fenotipo en pacientes con enferme-
dad de Lafora sin mutaciones en € gen EPM2A. Pacientes y méto-
dos. Se analizd a 25 pacientes diagnosticados de enfermedad de
Lafora, pertenecientes a 23 familias, que no presentaban mutacio-
nes en EPM2A. Se realizd un estudio mutacional del gen EPM2B
mediante SSCA. Se utiliz6 el programa estadistico SPSSv. 11.5 para
andlizar la correlacién genotipo-fenotipo. Resultados. De los 23 pro-
bandos estudiados, 21 presentaron mutaciones en EPM2B. Hemos
estudiado aun total de 77 probandos con enfermedad de Lafora: 54
de ellos (70,1%) presentaban mutaciones en EPM2A, 21 (27,3%)
presentaban mutaciones en EPM2B y dos pacientes (2,6%) no pre-
sentaban mutaciones en ninguno de estos genes. Hemos identifica-
do 12 mutaciones nuevas en EPM2B: D308V, 1198N, C68Y, E67Q,
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P264R, D233A, W219X, E67X, C26X, R265X, V294 _K295del y
S339fs12. También hemos observado seis mutaciones ya descritas
con anterioridad: P69A, D146N, E280K, G158fs73, E350fs40 y
G158fs16. La clinica presentada por pacientes con mutaciones en
EPM2A y EPM2B es homogénea. No obstante, |os estudios estadis-
ticos de correlacion genotipo-fenotipo muestran que los afios de
progresion de la enfermedad se ven aumentados en pacientes con
mutaciones en EPM2B. El sintomainicial que se observé con ma
yor frecuencia fueron las crisis generalizadas tonicoclonicas, se-
guidas de las crisis parciales simples occipitales. Conclusiones. El
97,6% de los pacientes con enfermedad de Lafora presenta mu-
taciones en EPM2A o EPM2B. Los pacientes con mutaciones en
EPM2A y EPM2B presentan una clinica similar y homogénea aun-
que el periodo de evolucién es mas largo en pacientes con mutacio-
nes en EPM2B. La existencia de familias diagnosticadas de enfer-
medad de Lafora sin mutaciones en EPM2A ni EPM2B implicala
presencia de a menos un tercer gen implicado en la enfermedad de
Lafora.

P37.

DIFERENCIACION ENTRE EL ENVEJECIMIENTO
NORMAL, EL DETERIORO COGNITIVO LEVE

Y LA ENFERMEDAD DEALZHEIMER LEVE MEDIANTE
TOMOGRAFIA POR EMISION DE POSI TRONES

T. Navarro®, A. Frank A. Talén? A. Sanz?,

X. Ortiz?® E. Diez-Tejedor 2 L.M. Martin-Curto®
2Servicio de Neurologia. ® Servicio de Medicina Nuclear.
Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Objetivo. Evaluar el metabolismo cerebral de 18FDG-PET en suje-
tos cognitivamente sanos (CS), con deterioro cognitivo leve (DCL)
y enfermedad de Alzheimer (EA) leve en mayores de 70 afios. Suje-
tos y métodos. Revision trasversal realizada dentro de un estudio
prospectivo longitudinal del HULPR. Criterios de clasificacion DSM-
IV y NINCDS-ADRA. Pruebas neurolégicas (Barthel, Hachinsky,
canadiense, Rankin modificada, Tinnetti) y neuropsicolégicas (test
del informador, Blessed, IDDD, CDR, MEC, 7 minutos, STAI, Ye-
savage, Buschkey fluidez verbal). A todos los sujetos se les realizo
una exploracion PET-TAC con 18F-FDG en reposo. El andlisis de
las iméagenes fue cualitativo y semicuantitativo en los ROI cortica
les. Andlisis estadistico via ANOVA, chi al cuadrado y Kruskal-
Wallis. Resultados. De 101 sujetos evaluados, se incluyeron 78 (41
mujeres), con unaedad mediade 76 £ 5 afios, 32 con estudios supe-
rioresy 46 con medios, secundarios o basicos. Segun estado cogni-
tivo: CS: n =40, DCL: n= 17y EA leve n = 21; No se apreciaron
diferencias significativas en las pruebas neuroldgicas. MEC, CS:
33+ 1; DCL: 30+ 3; EA: 26+ 4 (p < 0,05); Blessed, CS: 10,6 + 1;
DCL: 4+ 3; EA: 59+ 3 (p<0,05); STAI,CS: 8+ 7; DCL: 12+ 7;
EA: 13+ 15(p<0,05); Yesavage, CS: 7+ 5; DCL: 8+ 6; EA: 9+ 4
(NS); Buschke, CS: 42+ 8; DCL: 23+ 13; EA: 17+ 15 (p < 0,05);
fluenciaverbal categorial, CS: 18 + 10; DCL: 12+ 4; EA: 6,8+ 3
(p<0,05); IDDD, CS: 33+£1; DCL: 37+ 1; EA: 46 £ 9 (p < 0,05).
En tomografia por emision de positrones (PET), los sujetos con
DCL y EA presentaron diferencias de actividad metabdlica en am-
bos hemisferios respecto alos CS en la corteza cingular posterior y
parietotemporal (p < 0,05). Conclusiones. En nuestra serie existen
diferencias entre el metabolismo delaglucosacortical en lacorteza
cingular posterior y parietotemporal de los sujetos con DCL y EA
leve con respecto alos controles. La PET, por tanto, podria resultar
un elemento diagndstico Util si estos datos se corroboran en series
mayores.
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