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O1-1.

TEMBLOR ESENCIAL EN LA ISLA DE AROSA:
PREVALENCIA EN PERSONAS MAYORES DE 65 ANOS

M Seijo Martinez? M Castro del Rio®, J Paz Esquete®,

MJ Sobrido Gémez ¢, JR Rodriguez Alvarez®, R Suérez Prado?,
E Torres Salgado®
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Complexo Hospitalario de Pontevedra. ¢ Servicio de Medicina Preventiva.
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de Medicina Xendmica. € Atencion Primaria. 1sla de Arosa.

Introduccién. El temblor esencial (TE) es € movimiento anormal
maés frecuente. L os estudios epidemiol 6gicos basados en cuestiona
rios de cribado resultan en una elevada tasa de falsos negativos.
Estos se reducen mediante un examen neurolégico directo de la
poblacion a estudio. El objetivo de este trabgjo fue determinar la
prevalencia de TE en la pablacion de Isla de Arosa mayor de 65
afios. Qujetosy métodos. Este estudio epidemiol dgico utilizé unaen-
trevista directa puertaa puertay exploracion neurolégicade losresi-
dentesde lalslade Arosamayores de 65 afios (fecha de prevalencia:
31.12.2003). Los neurdlogos realizaron una eval uacién neurol 6gica
con estudio del temblor, con videograbacion, entre enero y noviem-
bre de 2004. El diagndstico de TE se baso en la presenciade temblor
cefdico o temblor de amplitud moderada o grave en un minimo de 4
tareas de la escala revisada WHIGET. Resultados. 724 (96,2 %) de
los residentes participaron. Hubo 66 casos de TE, 22 de los cuales
(33,3%) indicaban historiafamiliar de temblor. 17 pacientes (25,8%)
presentaron discapacidad funcional por e temblor. Ocho casos con
TE (12,1%) ya estaban diagnosticados. La concordancia diagndstica
de TE fue moderada-excelente (K > 0,56). La tasa de prevaencia
bruta de TE fue de 9,12% parala paoblacién. La prevalencia gjustada
fue de 8,92%. L a preval encia edad-especifica aumenté con la edad.
Conclusiones. Laprevalenciade TE enlapoblacién ancianadelals
lade Arosaes de las mas el evadas de Europa. Lamayoria de las per-
sonas afectadas no buscaron atencion médica.

01-2.

DISTONIA MIOCLONICA (DYT11): IDENTIFICACION DE
DOSNUEVASMUTACIONESEN EL GEN SARCOGLICANO
EPSILON (SGCE) EN FAMILIASGALLEGAS
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2Grupo de Medicina Xenémica. Universidad de Santiago de Compostela.

b Servicio de Pediatria. Hospital Clinico de Santiago de Compostela.

¢ Fundacién Publica Galega de Medicina Xendmica. Santiago de Compostela.

Introduccion. La distonia mioclonica (DY T11) es una enfermedad
autosdmica dominante con comienzo en lainfancia o juventud y ca-
racterizada por trastornos del movimiento que pueden ir acompafia-
dos por sintomas psiquiétricos. Ladistonia aparece en un 50% de los
pacientesy las mioclonias mejoran con laingestade alcohol. DY T11
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esta causada por ateraciones en e gen del sarcoglicano épsilon
(SGCE), proteina del complejo distrofina-glicoproteina. Por secuen-
ciacion de los exones 1-7 de SGCE se detectan alteraciones en 50%
de los casos familiares y 13% de los esporéadicos. La penetrancia de
las mutaciones en SGCE esincompleta debida ala existenciadeim-
printing materno: solo el 10% de las mutaciones transmitidas a tra
vés de la madre tienen expresion clinica, frente al 95% cuando la
transmisién es paterna. Objetivos. Andlisis mutacional de DY T11 en
pacientes con sospecha clinica de distonia mioclonicay caracteriza
cion fenotipica. Materiales y métodos. Secuenciacion bidireccional
delos exones codificantes del gen SGCE. Resultados. Hemos identi-
ficado dos nuevas alteraciones en SGCE en familias con distonia
mioclénica. En la familia A se analizaron nueve miembros de tres
generaciones, encontrando un cambio de G por C en el exén 3 que
predice un cambio de sentido R102P en la proteinay de la que son
portadores en heterocigosis todos los individuos afectados. En lafa
milia B se encontr6 una delecion AT en € exdn 6 causante de una
parada prematura en el marco de lectura (C258X), o que predice un
polipéptido con sdlo los 257 aminoécidos del extremo N-terminal en
relacion alos437 delaproteinanormal. LafamiliaB consiste en dos
generaciones que incluyen €l padre portador de la mutacion, sin
fenotipo clinico apreciable, y dos hijos varones también portadores,
ambos con sintomatol ogia caracteristica de DY T11. Conclusion. La
disponibilidad del andlisis genético permite confirmar casos con sos-
pecha clinica de distonia mioclénica. En ambas familias, los indivi-
duos afectados recibieron €l alelo patoldgico por via paterna, 1o que
es coherente con |os datos previos sobre la penetranciade DY T11.

01-3.

ESCLEROSISMULTIPLE DIAGNOSTICADA EN

LA OCTAVA DECADA DE VIDA: LA ESCLEROSIS
MULTIPLE DE COMIENZO TARDIO

A Torea, X Osorio, SArias, D Dapena, M Prieto, M Arias
Servicio de Neurologia. Complexo Hospitalario de Santiago de Compostela.

Introducciéon. Cuando los primeros sintomas de la esclerosis malti-
ple se presentan después de los 50 afios se habla de esclerosis mul-
tiple de comienzo tardio (EMCT). Esta situacion siempre plantea pro-
blemas de diagnéstico y manejo en laprécticaclinica. Objetivo. Des-
cribir un caso de una paciente diagnosticada de EM alos 76 afios y
revisar los casos de EMCT diagnosticados en |os Gltimos 10 afios en
nuestro centro (cuadro deinicio, hallazgos de RM, potenciaes, LCR
y forma evolutiva). Caso clinico. Mujer de 76 afios, con cardiopatia
en fibrilacion auricular, que ingresd por paraparesia de instauracion
en 48 horas. Tenia antecedentes de neuralgiatrigeminal y cuadros de
hemiparesia derecha (11 afios antes) y de hemiparesiaizquierda (en
el pasado afio). La paraparesiamejord con pauta de metil prednisol o-
na. LaRM medular resulté normal. EnlaRM cerebra se observaron
hipersefial es en sustancia blanca, algunas periventricularesy con gje
mayor transversal; los potencial es evocados visuales resultaron nor-
males. En el LCR se detectaron bandas oligoclonales. Los resultados
del andlisisdelos casos de EMCT se expondran durante la presenta-
cién. Conclusiones. LaEM es un diagnéstico aconsiderar acualquier
edad. Como datos preliminares del andlisisdelaserie de EMCT des-
tacamos lamayor tasa de formas progresivas.
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01-4.

EPISODIOS DE DESMIELINIZACION MULTIFASICA
DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL EN PACIENTE
PORTADORES DE ANTICUERPOS PARA

EL VIRUSDE LA HEPATITISB

D Santos, X Rodriguez Osorio, A Torea,
SAriasRivas, IR Constenla, D Dapena, M Arias
Servicio de Neurologia. Hospital Clinico

Universitario de Santiago de Compostela.

Introduccion. El virus de la hepatitis B (VHB) se ha relacionado
con diversas entidades autoinmunes: polineuritis, sindrome de Gui-
Ilain-Barré y vasculitis tipo PAN; la relacion entre la vacuna de la
hepatitis B y los episodios de desmielinizacion es mativo de con-
troversia. Objetivos. Presentar dos casos de pacientes portadores de
anticuerpos contrael VHB que desarrollaron un trastorno desmieli-
nizante multifasico del sistema nervioso. Casos clinicos. Caso 1:
varén de 60 afios que, durante un afio, presenté tres episodios de
mielitis transversa, con hipersefiales extensas en la RM medular,
con captacion de gadolinio. El LCR presentaba bandas oligoclona-
les positivas. Los anticuerpos contrael VHB (anti-HBc y anti-HBS)
resultaron positivos, sin evidencia de hepatitis pasada. Tratado con
inmunoglobulinas periddicas, no presentd recidiva. Caso 2: varén de
66 afios que presentd un cuadro multifocal (diplopia, paraparesia,
incontinencia urinaria) con pleocitosis en LCR y bandas oligoclo-
nales negativas. La RM demostro hipersefial es encefalomedulares.
Tras una recuperacion casi completa desarrollé secuencialmente
otros déficit hasta quedar con paraparesiay plejiade brazo izquier-
do. Nuevos estudios del LCR resultaron normales. Sin evidencia
pasada de hepatitis, los anti-HBc y anti-HBs resultaron positivos.
Conclusiones. La respuesta inmunitaria contra la infeccion por el
VHB puede estar detras de cuadros desmidlinizantes multifasicos
restringidos @ sistema nervioso.

01-5.

TRATAMIENTO DE LA ESCLEROSIS
MULTIPLE CON INTERFERON Y BOLOS
TRIMESTRALESDE METILPREDNISOLONA

X Rodriguez Osorio, A Torea Filgueira, D Santos Garcia,
SArias Gomez, | Rodriguez Constenla, JM Prieto, M Lema
Servicio de Neurologia. Hospital Clinico Universitario.

Santiago de Compostela.

Introduccion. En larespuesta suboptima d interferén (IFN), una po-
sible alternativa es el tratamiento combinado. Se haiiniciado un es-
tudio multicéntrico paracomprobar si lacombinacion de|FN y me-
tilprednisolona (MP) intravenosa mejora la eficacia. En los Ultimos
tres afios ya hemos realizado este tratamiento en pacientes con una
respuesta subdptima al IFN. Objetivo. Comprobar |a seguridad de
lacombinacion IFN y MP, y su posible eficacia clinica. Pacientesy
métodos. Estudiamos 11 pacientes con respuesta suboptima a IFN
[-1b durante 3 afios. Todos recibieron 1 g 1V de MP durante tres dias
cada 12 semanas. Cada tres meses se registraron |os efectos secun-
darios y se evaluaron aplicando las escalas EDSS y NRS. Resulta-
dos. El Unico efecto secundario destacable fue asteniatransitoriaen
seis pacientes. Observamos mejoria significativa a partir de los 10
meses de tratamiento. Conclusiones. 1) La combinacion de IFN y
MP es seguraacortoy alargo plazo; 2) Hay mejoriaobjetivay sub-
jetiva alos 10 meses del inicio del tratamiento; y 3) La combina-
cion de MP trimestral e IFN puede ser una alternativa cuando hay
respuesta subdptimaal IFN.
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Segunda mesa. Viernes, 24 de marzo. 19:20-20:00 h

02-1.

ESTUDIO CLINICOPATOLOGICOY MOLECULAR
DEL DEFICIT DE MIOADENILATO DESAMINASA
STeijeira? E Rivas? JM Fernandez®, | Vieitez?,
SMiranda? SBarrera® C Navarro?

2Servicio de Anatomia Patoldgica. CHUVI Meixoeiro.

b Servicio de Neurofisiologfa Clinica. CUVI Xeral-Cies.

Introduccion. El mioadenilato desaminasa (MAD) es un enzima del
ciclo de las purinas que interviene en € metabolismo energético ce-
lular. El déficit de MAD es la afectacion metabdlica muscular mas
frecuente, y la mutacion nonsense C34T en & gen AMPD1 seidenti-
ficamayoritariamente. Pacientesy métodos. Se estudiaron 18 pacien-
tes. Entodos ellos serediz6 EMG y biopsia muscular, con deteccion
histoenzimética de MAD. Cuando fue posible, se redizé curva de
I&ctico y amonio con el antebrazo en isquemiay gercicio. El estudio
molecular serediz6 por RFLP con ADN extraido de musculo o leuco-
citos, en todos |os pacientesy diversos familiares. Resultados. Lasin-
tomatologia més frecuente fue intolerancia a gercicio, miagias y
calambres, con debilidad muscular variable. Los niveles de CK eran
normales o elevados dos o tres veces. El EMG fue miopético en un
83% de los casos. La curva de amonio fue siempre planay la activi-
dad histoenzimética de MAD nula, mostrando & musculo minimas
alteraciones inespecificas. Los 18 casos resultaron homozigotos para
C34T. Conclusiones. El déficit de MAD debe incluirse como diag-
nostico diferencial en los sindromes de intoleranciaa gercicio, con-
firmandose por una curva de amonio planatras €l gercicio en isque-
mia. Lamutacion C34T eslamés frecuente en la poblacion espafiola

02-2.

ANALISISMOLECULAR DE LA ENFERMEDAD
DE CHARCOT-MARIE-TOOTH EN PACIENTES
SIN DUPLICACION DE LA REGION DE PMP22

C Concheiro Alvarez?, P Blanco Arias?, MJ Sobrido®,

B Quintans? C Ruiz Ponte®, M Arias®, JA Calvifio®,

MT Darnaude®, J Pardo®, A Carracedo®”

2Grupo de Medicina Xenémica. Universidad de Santiago de Compostela.

b Fundacién Pablica Galega de Medicina Xendmica. Santiago de Compostela.
¢ Servicio de Neurologia. Hospital Clinico. Santiago de Compostela.

d Servicio de Pediatria. Hospital Xeral-Cies. Vigo, Pontevedra.

€ Servicio de Genética. Hospital de Mostoles. Mdstoles, Madrid.

Introduccion. La enfermedad de Charcot-Marie-Tooth (CMT) es la
més comUin de las neuropatias hereditariasy se conocen masde 19 ge-
nes implicados. La alteracion molecular més frecuente en pacientes
con CMT desmielinizante es la duplicacién del segmento cromoso-
mico que contiene el gen PMP22. La heterogeneidad genética y
hecho de que alteraciones en e mismo gen pueden causar diferentes
subtipos clinicos de CMT y/o presentar diferentes patrones de heren-
cia complican las decisiones diagndsticas. El conocimiento de la epi-
demiologia de CMT en la poblacion es esencid para elaborar pro-
tocolos racionales de andlisis molecul ar. Objetivo. Investigar lapreva
lencia de mutaciones en otros genes de CMT en pacientes no porta-
dores de laduplicacion de PMP22. Pacientes y métodos. Se seleccio-
n6 un grupo de 47 pacientes espafioles (en su mayoria gallegos) con
sospecha de neuropatia hereditariay negativos parala duplicacion de
PMP22. Se llevé a cabo la secuenciacion sistemética de regiones
codificantesy de las zonas de unién intrén-exén de los genes PMP22,
MPZ, GDAP1 y LITAF. Resultados. El andlisis molecular de 4 genes
responsables de CMT ha revelado dteraciones en € 8,5% de los
casos andizados. Se identificaron dos pacientes con mutaciones en
MPZ descritas anteriormente. La primera consiste en una sustitucion
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deA por G en € exén 3 (R98H) y la segunda es una delecion de una
C en el exdn 4 (486del C) que causaun cambio en € marco de lectura
(M172fs262). Hemos encontrado dos nuevas ateracionesen laregion
codificante: @) Un paciente con sustitucién de una G por unaC en €
primer exdn codificante de PMP22, 1o cua implica un cambio de
fenilalanina por leucinaen laproteina (L5F); y b) Dos pacientes apa-
rentemente no relacionados con una delecion GAA en € exon 5 del
gen GDAP1 que resulta en la pérdida de una arginina (R224del). Por
ultimo, identificado otras cinco ateraciones puntuales en regiones
intrénicas que no aparecen descritas en bases de datos de polimorfis-
mos. Conclusiones. El andlisis de mutaciones puntuales en los genes
MPZ y PMP22 debe considerarse en €l estudio rutinario de pacientes
con sospechaclinicade enfermedad de CMT y sin duplicacion. El pa
pel de GDAPL1 en nuestra poblacion necesita més investigaciones.

02-3.

ENFERMEDAD DE FABRY: ESTUDIO ULTRAESTRUCTURAL
DE PIEL SANA ENHOMOY HEMICIGOTOS

C Navarro? STeijeira? JM Ferndndez”,

C Fachal @ SBarrera® A Ribera®

2Servicio de Anatomia Patolégica. CHUVI Meixoeiro. ® Servicio de
Neurofisiologia Clinica. © Servicio de Medicina Interna. CHUVI Xeral-Cies.

Introduccion. La enfermedad de Fabry es una enfermedad lisosomal
de depdsito, de herencialigada a X, debida a la deficiencia de a-ga
lactosidasaA. Presenta af ectacion variable cardiovascular, renal, gas-
trointestinal y neuroldgica, ademéas de acroparestesias, crisis doloro-
sas, distrofia corneal, angiogueratomas e hipohidrosis. Pacientes y
métodos. Se estudiaron 9 hombresy 6 mujeres, con diagndstico bio-
quimico y genético confirmado. Se biopsié piel sana para estudio
ultraestructural, y, en adgunos casos para terminaciones nerviosas
dermoepidérmicas. Se estudiaron las células y estructuras dérmicas,
cuantificandose los dep6sitos lisosomales en a menos 50 fibroblas-
tos por caso. Seutilizo € test de Mann-Whitney paraandlisis estadis-
tico, comparéndose los hallazgos entre los dos grupos. Resultados.
Todas |as mujeres presentaban sintomas, aunque de i ntensidad menor
quelosvarones. El estudio ultraestructural demostré materia electrén-
denso complegjo intralisosomal en las estructuras dérmicas. La cuan-
tificacion del depdsito en fibroblastos mostré una diferencia signifi-
cativaentre e grupo de hombresy mujeres, aunque no se pudo esta-
blecer correlacion con los niveles enziméticos. Conclusiones. Las mu-
jeres heterocigotas de enfermedad de Fabry presentan acimulos in-
tralisosomales en células dérmicas de piel sana, con diferencias sig-
nificativas de las encontradas en los hombres hemicigotos. Este mé-
todo puede ser eventualmente empleado para evaluar la eficacia del
tratamiento con sustitucion enzimética en la enfermedad de Fabry.

02-4.

ESCASA FRECUENCIA DE SCA17

EN PACIENTES ESPANOLES CON ATAXIA

B Quintans? H San Nicolas®, D Genis®, P Blanco Arias?,
JCorral ®, A Carracedo®®, V Volpini ®, MJ Sobrido 2°

aGrupo de Medicina Xenémica. Universidad de Santiago de Compostela.

b Ingtituto de Regulacién Gendmica. Barcelona. ¢ Hospital Dr. Josep Trueta. Girona.
4 Fundacion Pablica Galega de Medicina Xenémica. Santiago de Compostela.

Introduccion. L as ataxias espinocerebel osas (SCA) son enfermedades
neurodegenerativas con heterogeneidad fenctipicay genética. Se re-
conocen 27 loci asociados a ataxias dominantes, en 11 delos cuaes e
gen causa se haidentificado. SCA17 esta causada por una expansion
trinucleotidicaen & gen TBP. Clinicamente se caracteriza por ataxia,
demencia, coreay distonia. También son comunes |os sintomas psi-
quiétricosy signos piramidales. Objetivos. 1) Andlisisdelaexpansion
SCA17 en pacientes espaioles con € diagndstico clinico de degenera
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cidn espinocerebel osa y/o corea; 2) Caracterizacion fenotipica de los
casos positivos; y 3) Comparacion de las distribuciones alélicas de ca
sos y controles. Sujetos y métodos. Se han estudiado 210 pacientes
con ataxia negativos para SCA1, 2, 3, 6, 7y DRPLA, 122 pacientes
con corea en los que fue negativo & andlisis genético de la enferme-
dad de Huntington, asi como 50 controles. Laregién que contiene e
triplete (CAG/CAA) en € gen TBP se amplificd por PCRy € tama-
fio alélico se determind por electroforesis capilar y comparacion con
alelos secuenciados. Resultados. Dos casos indice no relacionados
fueron positivos parala expansion (0,95% del total). Un paciente con
ataxia y deterioro cognitivo esporédico present6 un aelo expandido
con 53 repeticiones. La serie incluye € caso indice de una familia
descrita previamente con un aelo de 44 repeticiones y heterogenei-
dad fenotipica en la que destacan las alteraciones psicopatol 6gicas.
Ningun paciente remitido para €l estudio genético de corea fue posi-
tivo para SCA17. Ladistribucion alélica en pacientes y controles es
similar ala descrita en otras poblaciones caucasoides. Conclusiones.
SCA17 esunaformararade ataxiaen lapoblacién espafiola. El feno-
tipo es heterogéneo y en é destacan los alteraciones cognitivas y
conductuales, ademés de | os sintomas cerebel osos. SCA17 no parece
contribuir alaetiologia de la mayoria de |os sindromes coreicos.

Tercera mesa. Sabado, 25 de marzo. 09:30-10:20 h

03-1.

LOSNIVELESELEVADOSDE FERRITINA
EN PLASMA SE ASOCIAN A PEOR PRONOSTICO
EN ICTUSISQUEMICO TRATADOS CON tPA

SArias, M Rodriguez Yafiez, T Sobrino, M Gongalvez,

I Cristobo, XR Osorio, E Mosquera, M Blanco, R Leira, J Castillo
Servicio de Neurologia. Unidad de Ictus. Laboratorio de Investigacion
Neurovascular. Hospital Clinico Universitario. Santiago de Compostela.

Introduccion. La sobrecarga de hierro y laliberacion de radicaes li-
bres se ha asociado con dafio cerebral por disrupcidn de la barrera
hematoencefélicay produccion de edema. Se pretende establecer la
relacion entre niveles elevados de ferritina en plasma (como marca
dor de sobrecarga de hierro) y € pronéstico en pacientes con ictus
isquémicos tratados con tPA. Pacientesy métodos. Se estudiaron 134
pacientes diagnosticados de ictus isgquémico en tratamiento con tPA
(segun criteriosdel SITS-MOTS), ingresados en 4 hospitales univer-
sitarios. Se determinan los niveles de ferritinaa ingresoy alas24y
72 h. Consideramos deterioro neurolégico precoz un empeoramien-
to en 30 maspuntosentrelaNIHSSbasal y alas 72 h. Serealizé una
prueba de neurcimagen alas 72 h (TC/RM) paravalorar lapresencia
de TH. Resultados. En € 43% de los pacientes se encontré una
mej oria neurol 6gica medida como una disminucion en 3 0 mas pun-
tos entre laNIHSS basal y alas 72 h. El 6% presentd un deterioro
neurolgico. A las 24-36 h se observo transformacion hemorrégica
en 27 pacientes (20%) (HI en 15, PH en 12, sintomética en 4). Se
demostré edema con desplazamiento de lalineamediaen 15 pacien-
tes (11,1%). El 43.8% de los pacientes presentaron una puntuacion
igual o inferior a2 puntos en la escala de Rankin alos 3 meses Los
niveles de ferritina medidos en plasma permanecieron estables du-
rante las primeras 24 h presentando un moderado incremento de las
24 a 72 h. Los niveles basales de ferritina fueron superiores en pa-
cientes que desarrollaron PH (p = 0,006), TH (p = 0,008) edema ce-
rebral (p < 0,001) o deterioro neurolégico precoz (p < 0,001). En €l
modelo de regresion logistica, € riesgo de presentar peor prondstico
alos tres meses fue 300 veces superior (IC 95% = 41-2.198) en pa-
cientes con niveles de ferritina superiores a 79 ng/mL, tras gjuste por
edad, NIHSS basdl, fibrilacion auricular cronicay diabetes. Conclu-
siones. Los niveles elevados de ferritina se asocian a peor pronéstico
funcional, presencia de transformacién hemorrégica y edema en
pacientes con ictus isquémicos tratados con tPA.
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03-2.

IMPORTANCIA DE LA VASODILATACION
DEPENDIENTE DEL ENDOTELIO EN LA FASE
AGUDA DEL ICTUSCOMO FACTOR PRONOSTICO

M Blanco, SArias, XR Osorio, M Gongalvez, J Garcia,

D Santos, M Rodriguez Y &fiez, R Leira, J Castillo

Servicio de Neurologia. Unidad de Ictus. Laboratorio de Investigacion
Neurovascular. Hospital Clinico Universitario. Santiago de Compostela.

Introduccion. La vasodilatacion dependiente de endotelio (VDE) es
una técnica ultrasonografica utilizada para valorar lafuncién endote-
lial. El objetivo de nuestro trabajo es analizar su utilidad prondstica
en lafase aguda dd ictusisquémico. Pacientes y métodos. Incluimos
52 pacientes con ictus isquémico de menos de 12 h de evolucién. Se
excluyeron pacientes con inestabilidad hemodinamica al ingreso o
una puntuacion igua o superior a 20 puntos en laescalaNIHSS. Re-
cogimos los antecedentes de factores de riesgo vascular, situacion
clinicaneurol6gicay marcadores de sindrome metabdlico. Sereaizo
estudio duplex de troncos supraadrticos y determinacion de VDE.
Evaluamos el prondstico mediante escala de Rankin alos tres meses,
considerando mal prondstico una puntuacién igual o superior a3 pun-
tos. CuantificamoslaVDE como € porcentaje de vasodilatacion dela
arteriabraquial entre su estado basal y tras un periodo deisquemiade
4 minutos, considerandose la disfuncién endotelial unaVDE < 4,5%.
Resultados. Presentaron disfuncion endotelial € 23% de los pacien-
tes, asociandose laedad, |os antecedentes de diabetes, la presenciade
ateromatosis carotidea, € engrosamiento intimal, los niveles de PCR
y fructosaminaaunaV DE < 4,5%. L a presencia de disfuncion endo-
telia se presentd como factor independiente de mal pronéstico. Con-
clusiones. LaVDE es unatécnica (til para medir la disfuncién endo-
telial en lafase agudadel ictus. La presenciade disfuncién endotelia
Se asocia con un peor prondstico alos tres meses.

03-3.

CELULASPROGENITORAS
ENDOTELIALESEN EL ICTUSISQUEMICO

M Rodriguez Y &fiez, T Sobrino, J Garcia, D Brea, SArias,
D Santos, R Rodriguez Gonzdlez, R Leira, J Cadtillo

Servicio de Neurologia. Unidad de Ictus. Laboratorio de Investigacion
Neurovascular. Hospital Clinico Universitario. Santiago de Compostela.

Introduccion. Las células progenitoras endoteliales (EPC) median
procesos de neovascularizacion, reendotelizacion y reparacion del
endotelio vascular através de la activacion de distintos factores mo-
leculares (VEGF, SDF-10. y MMP-9 activa). Objetivo. Andlizar la
funcion delas EPC en larecuperacion del infarto cerebral. Pacientes
y métodos. Se estudiaron 24 pacientes sin factores de riesgo de atero-
matosis, con ictus isquémico de menos de 12 h de evolucion. Serea
liz6 evaluacion neurol gicamediantelaNIHSS (al ingreso, alas24y
72 h, alasemanay alostres meses) y laescala de Rankin modifica-
da a los tres meses. Se determinaron niveles de VEGF, SDF-1a y
MMP-9 activada mediante técnica de ELISA y se cuantificaron ni-
veles de EPC en e momento del ingreso, alas 72 h, alasemanay a
los 3 meses. Resultados. No encontramos diferencias significativas
en el nimero de EPC en e momento del ingreso, alas72hy enel dia
7, sin embargo, €l 46% de | os pacientes mostraron un incremento en
el nimero de EPC durante la primera semana (mas marcado en ague-
Ilos pacientes con mayor nimero de EPC en  momento del ingre-
s0). Se comprobd unarelacion inversaentre los nivelesde EPC d in-
greso y e pronéstico funciona. Los niveles de VEGF, SDF-1a y
MMP-9 guardaron relacion con el incremento en el nimero de EPC.
Conclusiones. Los resultados obtenidos sugieren que e incremento
en laconcentracion de EPC circulantes en sangre periféricase asocia
a un mejor prondstico en € ictus isquémico, existiendo una fuerte
correlacion con los niveles de VEGF, SDF-10. y MMP-9.
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03-4.

GLIOBLASTOMA MULTIFORME:

SUPERVIVENCIA PROLONGADA TRAS

TRATAMIENTO ASOCIADO CON TEMOZOLOMIDA

A Aneiros Diaz® M Seijo Martinez? R Martinez”,

C Mendiola®, C Conde®, M Constenla®

2Servicio de Neurologia. Hospital do Salnés. Villagarcia de Arosa, Pontevedra.
b Servicio de Neurocirugia. © Servicio de Oncol ogia. Ruber Internacional.
Madrid. 9 Servicio de Neurocirugia. CHUVI. Vigo, Pontevedra.

€ Servicio de Oncologia. CHOP. Pontevedra.

Introduccion. El diagndstico de glioblastoma multiforme (GBM)
supone un pronoéstico vital de unos 6-12 meses. El tratamiento
aceptado es la reseccion quirdrgica maxima, seguido de radiotera-
pia. Recientemente, se ha confirmado la temozolomida, un agente
alquilante, como un avance importantey significativo para el trata-
miento del GBM. Presentamos a un paciente con diagnostico de
GBM tratado con reseccién, radioterapiay temozolomida. La evo-
lucién clinicay radiol 6gica ha sido excelente, con control absolu-
toy sin secuelas tras 4 afios de seguimiento. Caso clinico. Pacien-
te de 57 afios de edad. En julio de 2002, presenta una crisis focal
(versiva) secundariamente generalizada. Se realizaron estudios con
TAC, RM vy arteriografia cerebral que revelaron una masa avascu-
lar en el |6bulo temporal derecho, captante de contraste y con ede-
ma. Lalesion era muy sugerente de glioma. Se practico reseccion
quirdrgica mediante craneotomia. La biopsia confirmé la presen-
ciade GBM (grado IV Ste. Anne/Mayo). Fue tratado con radiote-
rapia externa fraccionaday tratamiento concomitante con temozo-
lomida. Los controles radiolégicos posteriores revelaron reduc-
cion tumoral y sin actividad. El paciente permanece totalmente
asintomético. Conclusiones. Los avances recientes de la neuroon-
cologia con la incorporacién de agentes quimioterapicos para los
gliomas de alto grado como la temozol omida suponen una oportu-
nidad ademas de una obligacion para el neurdlogo. El diagnostico
del glioma debe ser precoz y debe existir unala estrecha colabora-
cién con neuracirujanos, radioterapeutas y oncélogos parael trata-
miento de estos pacientes.

03-5.

CEFALEA POR DEPLECION DE VOLUMEN
DEL LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO

A Pato Pato, N Rafia Martinez, JR Lorenzo Gonzélez,
| Cimas Hernando, M Velasco Casares
Servicios de Neurologia y Radiodiagndstico. Hospital Povisa. Vigo, Pontevedra.

Introduccién. Hace 12 afios que apareci6 en la bibliografia € pri-
mer articulo sobre el refuerzo paguimeningeo con gadolinio en las
cefaleas por baja presion del liquido cefalorraguideo (LCR). Caso
clinico. Mujer de 26 afios que presenta cefalea holocraneal de tres
semanas de evolucion, que empeora en bipedestacion, y con la de-
fecacion, y le obliga a permanecer en cama. El inicio fue brusco,
con cuadro inflamatorio, reaccion cuténea y fiebre, por lo que se
realizd puncién lumbar, empeorando entonces la cefal ea, asociando
visién dobley trastorno de sensibilidad en cuarto y quinto dedos de
la mano izquierda. En la exploracién destaca la presencia de con-
tracturamuscular cervical dolorosa. LaRM evidenci6 expansion de
los espacios extradurales alo largo de toda la columna, con capta-
cién de contraste paramagnético, siendo normal el estudio intracra-
neal. Conclusién. La cefalea por disminucion de la presion del
LCR aparece en pacientes en bipedestacion y desaparece en decu-
bito. Ladisminucion del volumen de L CR produce cefalea por trac-
cién. Sdlo el 50% de | os pacientes presenta valores de presion infe-
rior a40 mmH,O, por lo que el término ‘ deplecidn de volumen del
LCR’ parece mas adecuado para identificar el principal problema
causante de este trastorno.
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POSTERS

Primera mesa. Viernes, 24 de marzo. 18:50-19:20 h

P1-1.

EXTENSION INTRACRANEAL DE CARCINOMA VESICAL

JJ Cordero Soriano, A Martinez Pérez-Balsa,
FJVadillo Olmo, V Armesto Pérez
Area de Neurologia. Hospital da Costa. Burela, Lugo.

Introduccion. El carcinomavesical representa el 4% de los tumores
malignos. Es excepcional su extension cerebral, como en el caso que
presentamos. Caso clinico. Varén de 76 afios, diagnosticado de can-
cer vesical de célulastransicionales grado 1, estadio A, que ingresa
por presentar sindrome parietal derecho. En los estadios de neuroi-
magen se objetiva lesion dependiente de la duramadre, confirman-
dose en laexéresisquirtrgicael origen vesica delalesion. Trasini-
cio del tratamiento con radio y quimioterapia el paciente fallece.
Conclusiones. Las complicaciones neurol dgicas del carcinomavesi-
cal habitualmente son por contigliidad y por diseminacion hemato-
gena. Las metastasis cerebrales son excepcionales, estableciéndose
una frecuencia a partir de los estudios realizados del 1%. L os datos
neuroradiol 6gicos, en nuestro caso, no permitieron descartar laexis-
tenciade un tumor primario cerebral, hasta que se realizo el estudio
anatomopatol 6gico. Laimagen neurorradiol gica de un tumor cere-
bral no permite descartar un posible origen secundario de éste.

P1-2.

LINFOMA ENDOVASCULAR: APORTACION DE UN
CASO DIAGNOSTICADO MEDIANTE BIOPSIA DE PIEL

M Castro?, C Barbolla®, C delaTorre®, YM Puig®
2 Gervicio de Neurologia. ® Servicio de Medicina Interna. ¢ Servicio de
Dermatologia. ¢ Servicio de Radiologia. Complexo Hospitalario de Pontevedra.

Introduccion. El linfoma endovascular (LEV) es una rara entidad
neoplésica en la que las células malignas se localizan exclusiva
mente en € interior de los vasos sanguineos. Tiene predileccidn por
€l cerebro. Lasintomatologia se atribuye ala oclusién delaluz vas-
cular por las células neoplésicas. El diagndstico suele ser post mor-
tem. Caso clinico. Paciente de 80 afios de edad con encefal opatia
rapidamente progresiva, crisis comiciaes, fiebre, elevacion deVSG
y LDH. Laresonancia magnética cerebral mostré lesionesisguémi-
cas de gran vaso arteria. El liquido cefalorraguideo revel6 hiper-
proteinorraquia. El screening sistémico, tanto inmunol 6gico como
seroldgico y tumoral, resultd negativo. No se obtuvo autorizacion
paralarealizacion de biopsia cerebral. Con la sospechade LEV se
solicité una biopsia cuténea sobre telangiectasias en tronco que
confirmé el diagnostico. Poco después, la paciente fallecié por fra-
caso multiorganico. Conclusiones. El cuadro clinicodel LEV esin-
especifico, por 1o que el diagnéstico requiere un alto indice de sos-
pecha, asi como la demostracién anatomopatol 6gica mediante biop-
sia de un drgano afectado. Es obligado realizar el diagnostico dife-
rencial con vasculitis, neoplasias ocultas, infecciones, demencia
multiinfarto y enfermedad de Creutzfeldt-Jakob. El prondstico sue-
le ser infausto, pero la quimioterapia agresiva precoz mejora la su-
pervivencia y podria ser potencialmente curativa, por lo que es
esencial el diagndstico ante mortem. En conclusion, el LEV es una
entidad poco frecuente, con clinicainespecifica, pero con predilec-
cién por € sistema nervioso central, por 1o que es fundamental in-
cluirlaen el diagndstico diferencial en caso de pacientes con ence-
falopatias progresivas y/o infartos cerebrales recurrentes, con sin-
drome general asociado, anemia, elevacion de VSG y LDH, e hi-
perproteinorraquia, en ausencia de otras etiologias
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P1-3.

CRISISUNCINADAS COMO FORMA DE PRESENTACION
DE UN ASTROCITOMA FIBRILAR DIFUSO

R Manso Calder6n? MT Rivas L 6pez?,

P Cacabelos Pérez® M Merino®, MD Sevillano?®
2 Servicio de Neurologia. ® Servicio de Neurocirugia.
Hospital Clinico de Salamanca.

Introduccion. Las crisis olfatorias y gustativas son la manifestacion
principal de las crisis uncinadas. Este tipo de crisis son infrecuen-
tes. Los olores ictales, generalmente desagradables, se han asocia
do con la existencia de lesiones en la region temporouncinada. Ca-
so clinico. Varon de 33 afios que presenta desde hace seis meses
episodios paroxisticos de dos minutos de duracion, que describe
como un olor fétido, a que en las Ultimas dos semanas prosigue
una sensacion de malestar abdominal ascendente. Se acomparia de
cefalea frontal intensa refractaria a analgesia. La exploracién neu-
rolégicafue normal. LaTAC craneal y laRM cerebral espectroscod-
pica mostraron proceso tumoral infiltrante compatible con glioma
de bajo grado con afectacion de l6bul o temporal, frontal basal dere-
cho y region hipotaldmica adyacente. Se instaurd tratamiento con
dexametasona, fenitoina 'y carbamacepina. Tres dias después pre-
sent estado epil éptico, precisando ingreso en UCI. Tras evolucion
favorable a la semana se realizd exéresis tumora parcial, confir-
mandose el diagnostico anatomopatol dgico de astrocitoma fibrilar
difuso. Conclusién. Las crisis olfatorias se relacionan con altera
ciones estructurales de la amigdala. Como causas mas frecuentes
podemos considerar la esclerosis mesial tempora y los tumores
temporomesiales y orbitofrontales. La combinacién de varios tipos
de crisis debe hacernos pensar en unalesién ocupante de espacio

P1-4.

DISFASIA TRANSITORIA COMO FORMA DE
PRESENTACION DE UNA NEUROFIBROMATOSISTIPO I

N RanaMartinez, | Cimas Hernando,
A Pato Pato, JR Lorenzo Gonzélez
Servicio de Neurologia. Hospital Povisa. Vigo, Pontevedra

Introduccion. La neurofibromatosistipo |1 se caracteriza por neuri-
nomas vestibulares bil ateral es, amenudo asociados a otros tumores
del sistema nervioso central Suele debutar con sintomatol ogia ves-
tibular y acUstica. Presentamos un caso que debut6 con disfasiamo-
tora. Caso clinico. Paciente de 15 afios de edad que presenta disfa-
siamotora, acompafiado de cefaleafrontal izquierda, de 15 minutos
de duracion. Desde hace dos afios refiere cefaleas ocasionales sin
datos de hipertension intracraneal. Carece de antecedentes persona
les o familiares relevantes. Estrabismo convergente en el ojo iz-
quierdo, nistagmo horizontal en mirada hacialaizquierda, hipoacu-
sia derecha, asi como peguefio neurofibroma en la mamay cuatro
manchas café con leche menores de 6 mm. RM cerebral: meningio-
ma temporal izquierdo de 5 cm con edema y desplazamiento de
Iinea media, meningioma intraventricular, neurinoma del acUstico
bilateral y un angioma perimesencefdico. RM cervicodorsal: mul-
tiples schwannomas. EEG: ondas agudas y puntas rolandicas iz-
quierdas. Ladisfasia seinterpretd como unacrisis epil éptica secun-
daria @ meningioma en una paciente que cumple criterios de neu-
rofibromatosistipo I1. Seinicid tratamiento con valproato, se extir-
p6 €l meningioma temporal y los neurinomas estan siendo tratados
con radioterapia. Conclusiones. La neurofibromatosistipo |1 puede
debutar con cualquier sintomatologia, dependiendo de la locaiza-
cién delaslesiones.
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P1-5.

DISECCION DE LA ARTERIA VERTEBRAL
CON PRESENTACION CLINICA ATIPICA

MJ GarciaAntelo, M Marin Sanchez,
D Fernandez Couto, LM Lépez Diaz
Servicio de Neurologia. Hospital Clinico Universitario Juan Canalejo. A Corufia

Introduccién. Ladiseccion de la arteria vertebral supone un pegque-
fio porcentaje de todas | as disecciones arteriales, siendo ladiseccion
esponténea una de | as causas més infrecuentes. Caso clinico. Mujer
de 39 afios, sin antecedentes patol égicos. Quince dias antes de acu-
dir al hospital de urgencia, present6 dolor intenso y contracturalate-
rocervical derecha, siendo tratada con antiinflamatorios no esteroi-
deos sin mejoria. Acudio a hospital por afadirse a sintoma previo
hemiparesia derecha. Se orient6 de entrada (UCI) como hemorragia
subaracnoidea (el TAC cerebral detectd minima hemorragia pia
parietal izquierda). Se realiz6 unanueva RM cerebra y angiografia
de los cuatro troncos, que fueron normales. Trasladada posterior-
mente a Neurologia, y ante la clinica deficitariay sospecha de una
lesién de tronco, se realizaron una nueva RM que demostré un in-
farto laterobulbar derecho. Una angiografia puso de manifiesto una
diseccion de la arteria vertebral derecha. Conclusion. Este proceso,
sobre todo en lo referente a la contractura cervical, que dificultala
diseccion vertebral, constituye un cuadro clinico grave. Nos parece
notoriala clinica de presentacion o € diagnostico.

P1-6.

NECROSISLAMINAR CORTICAL

JR Lorenzo Gonzélez?@ | Cimas Hernando @,
A Pato Pato® N RafiaMartinez? M. Velasco®
2Servicio de Neurologia. ® Servicio de Radiologia.
Hospital Povisa. Vigo, Pontevedra.

Caso clinico. Paciente de 28 afios con historia de migrafias sin aura
que acude por episodio de aparicion brusca de parestesia en miem-
bro superior derecho, que durd unas horas. Horas después presentod
episodio de parestesia de minutos de duracién en la lengua y la
boca, y e habla era torpe. Al dia siguiente presentd un episodio de
minutos de duracion de visidn borrosa por €l ojo izquierdo, seguido
de cefalea. La exploracion neurolégica fue normal. De las pruebas
redizadas, destacaen laRM unanecrosislaminar cortical enlazona
frontal izquierda, que se sigue apreciando en RM posteriores. Enlos
estudios realizados para aclarar la etiologia, destaca la presencia de
una CIA con leve shunt derecharizquierday la presenciade lamuta-
cion C677T del gen delaMTHF reductasa en estado homocigoto.

P1-7.

TROMBOSISVENOSA CEREBRAL
COMO PRIMERA MANIFESTACION DE
ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL

T LemaFacal, A Lopez Real, E Rubio Nazébal, M Marin Sanchez
Servicio de Neurologia. Hospital Clinico Universitario Juan Canalejo. A Corufia.

Introduccion. La trombosis venosa cerebral puede deberse a multi-
ples etiologias: trastornos hematol égicos, inmunol dgicos, endocri-
nometabdlicos o infecciosos. Caso clinico. Mujer de 20 afios de edad,
que acude al hospital por cefalea progresiva de dos dias de evolu-
cion. No relataantecedentes deinterés. En latomografiaaxial com-
putarizada, resonancia y angiorresonancia cerebrales realizadas a
ingreso se objetivé trombosis de senos laterales sin complicaciones
isquémicas ni hemorragicas. El Unico hallazgo patoldgico en la
analitica (hematimetria, coagulacion, hormonas tiroideas, vitami-
nas, bioquimicacompleta, inmunoglobulinas, PCR, factor reumatoi-
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de, VIH y IGes) fue un patrén atipico en ANCA al 1/160 con positi-
vidad hacia el antigeno purificado proteinasa 3, que se corresponde-
riacon c-ANCA al 1/40. Reinterrogada la paciente de formadirigi-
da, relata que en ocasiones sufre leves dolores abdominales, acom-
pafiados de diarrea, que ponia en relacion con épocas de estrés. Se
solicita una colonoscopia, con hallazgos de exudado, eritemay mi-
crollceras aftoides en ileon y colon, compatibles con colitis ulcero-
sa. Conclusion. No esta aclarado €l mecanismo intimo de la hiper-
coagulabilidad en la enfermedad inflamatoria intestinal; en diver-
sos estudios se ha discutido la asociacion entre la presenciadel fac-
tor V de Leiden, lamutacion en el gen de la protrombina, la hiper-
homocisteinemiay otros posibles mecanismos genéticos en inves-
tigacion. Latrombosis venosa cerebral se ha descrito con més fre-
cuencia en lafase activa de la enfermedad.

P1-8.

VERTIGO CORTICAL AISLADO
SECUNDARIO A INFARTOS PARIETALES

M Rodriguez Rodriguez, J Sanchez Herrero,
BG Girdldez, P Bellas Lamas, J Gdmez Alonso
Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Xeral-Cies. Vigo, Pontevedra.

Introduccién. El sindrome vestibular de origen cortical se encuentra
deformaexcepcional y generalmente asociado a epilepsia, acompa-
flado de otros sintomas y originado en € 16bulo temporal. Presenta-
mos un caso de cuadro vertiginoso no epiléptico y de origen parie-
tal. Caso clinico. Mujer de 40 afios, fumadora de 30 cigarrillos/dia.
Ingresd por sensacién continua de ‘ir en un barco’, con lateropul-
sion predominantemente izquierda, desde hacia tres meses. Referia,
ademas, dos episodios de minutos de duracion, de intenso vértigo
rotatorio acompafiado de nduseas y malestar general, tras cambio
postural. La exploracion demostré6 aumento de base de sustenta-
cién, tandem imposible, tendencia alateropulsion izquierday Rom-
berg inestable, con ausencia de nistagmo y de hipoestesia cortical.
Las maniobras vestibulares y 1os PEATC fueron normales. El EEG
no mostré actividad paroxistica, y laRM cerebral revel6 la existen-
ciade lesiones hilaterales de sustancia blanca parietal subcortical y
profunda de etiologia vascular y de probable origen venoso. La an-
giografia venosa fue negativa. Su cuadro no mejoro tras diversos
tratamientos sintomaticos, pero si con gabapentina (1.200 mg/dia).
Conclusiones. Aungue es excepcional, este caso demuestra que un
sindrome vertiginoso aislado y prolongado puede ser de origen cor-
tical. El reconocimiento de su origen es importante por sus diferen-
tes implicaciones terapéuticas y prondsticas.

Segunda mesa. Sabado, 25 de marzo. 10:40-11:10 h

P2-9.

RETRASO EN EL DIAGNOSTICO DE

NEUROBEHGCET. A PROPOSITO DE UN CASO

A LO6pez Real 2, C Pérez Sousa? T Lema Facal @,

JMarey Lopez? C LemaDevesa? F Lamelo®, P Rey del Corral
2Servicio de Neurologia. ® Servicio de Hospitalizacion a Domicilio.

Complejo Hospitalario Universitario Juan Canalegjo. A Corufia.

Introduccién. La enfermedad de Behget es una vasculitis sistémica
que presenta clinica neurol égica con una frecuencia que varia entre
un 5-40%. Caso clinico. Varon de 32 afios, con antecedentes de me-
ningitis bacteriana en la infancia, apendicetomia, orquitis y fiebre
de origen desconocido, que ingresa en Neurocirugia por glioma de
tronco. Clinicamente, presentd inicio brusco de hemiparesia iz-
quierday desviacion de comisura bucal con cefalea, nauseasy alas
24 horas diplopiay disfagia. LaRM cerebral evidencialesién en el
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tronco que se extiende desde la oliva bulbar inferior derecha hasta
ambos peduincul os cerebrales en €l mesencéfalo con infiltracion en
la base de la protuberancia, sobre todo, derecha. Se desestima la
biopsiay se enviapararadioterapiaa CHUS. En ese periodo recibe
tratamiento con dexametasona (3 mg/8 h) y experimenta una mejo-
riaclinicasignificativa. En el control de RM previo alaradioterapia
se describe cronificacion de lalesion, sin edema ni realce con con-
traste. Se nos remite paraestudio y a reinterrogar a paciente desta-
ca historia de aftas orales recurrentes desde hace diez afios y una
probable uveitis, también frecuentes episodios de cefalea y fiebre
autolimitados. A lavistade |los hallazgos se etiqueta el cuadro como
probable forma pseudotumoral de Neurobehget. Conclusiones. a) El
sindrome neurol 6gico mas frecuente en la enfermedad de Behget es
lalesion del tronco cerebral, que puede ser pseudotumora; b) La
mejoria clinicorradiol gica con esteroides orientaauna causainfla-
matoria-desmielinizante; y c) El diagnéstico se puede demorar de
no estar presentes las manifestaciones méstipicas.

P2-10.

VASCULITISLIVEDOIDE ASOCIADA A MONONEURITIS

A Garcia Pefia, N Dominguez Bafios,

JR Lorenzo, L Rodriguez, | Cimas, A Pato

Servicios de Neurofisiologia Clinica, Neurologia y Dermatologia.
Hospital Povisa. Vigo, Pontevedra.

Introduccién. Lavasculitis livedoide es una enfermedad dermatol 6-
gica cronica asociada con petequias y Ulceras que se presentan hi-
perpigmentadas o como manchas atréficas blancas. Ocasionalmen-
te se asocia también alaexistencia de unamononeuritis. Caso clini-
co. Mujer de 50 afios que acude a consulta por presentar lesion en
region maleolar izquierda de un afio de evolucién, purplrica, con
zonas blanquecinas atréficas y areas de formacion de ampolla. Jun-
to a esto, presentaba érea de hipoestesia en territorio del nervio
peroneal superficial de dicho lado. Se redlizaron serologias y estu-
dios de coagulacién, siendo los primeros negativos, y los Gltimos,
dentro de la normalidad. Se le realizé biopsia, que mostré datos
compatibles con vasculitis livedoide junto con depdsitos de fibrina
en paredes vasculares. Se realizaron estudios electromiogréficos ob-
servandose datos de afectacion de tipo axonal del nervio peroneal
izquierdo (ramas profunday superficial). Conclusién. La vasculitis
livedoide es una enfermedad dermatolégica crénica que se puede
asociar con una afectacion del sistema nervioso periférico debido a
zonas de isquemia por depdsitos de fibrina en paredes vasculares.

P2-11.

ENFERMEDAD DE SEGUNDA

NEURONA MOTORA REVERSIBLE

AR Regd, MC Amigo, MA Mourifio Sestelo, P Suérez Gil, E Cebrian
Servicio de Neurologia. Complejo Hospitalario de Pontevedra. Pontevedra.

Introduccién. Aungue la causa més frecuente de enfermedad de se-
gunda neurona motora es una esclerosis lateral amiotréfica de ini-
cio, otras etiologias (infecciones, neoplasias, paraproteinemias, tras-
tornos compresivos...) deben descartarse. |ndependientemente de
la causa la reversibilidad del cuadro sin tratamiento, tal como ha
ocurrido en el presente caso, es algo excepcional. Caso clinico.
Paciente de 51 afios de edad sin antecedentes de interés que cuatro
dias después de un cuadro diarreico comienza con dolor en piernas
y manos. A las 24 horas se afiade debilidad distal en las cuatro ex-
tremidades, de predominio en manos, que fue progresando alo lar-
go de diez dias con estabilizacion posterior. Ingresa a cabo de un
mesdel inicio del cuadro, objetivandose en la exploracion debilidad
global de predominio en extremidades superioresy distal con amio-
trofia grave de predominio en interéseos y eminencia tenar, aboli-
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cién de reflgios osteotendinosos con reflgjo cutaneoplantar flexor
bilateral. Tras un periodo de estabilizacion, la paciente inicié una
mejoria progresiva hasta la recuperacion casi total a cabo de cinco
meses. La analitica con funcion tiroidea, marcadores tumorales, an-
ti-CV2, anti-Hu, autoinmunidad, B,,, proteinogramay metales pe-
sados fue normal. Tampoco demostré anomalias €l estudio del li-
quido cefalorraguideo, €l estudio serolégico ni la RM encefalome-
dular. EIl EMG-ENG demostraba signos neurdgenos acusados y
activos en las cuatro extremidades, con velocidades de conduccion
motorasy sensitivas normales. Conclusion. Ante un paciente con un
cuadro clinico de afectacion de segunda neurona motora, debe con-
siderarse laposibilidad de que se trate de un proceso reversible.

P2-12.

POLINEUROPATIA EN LA PORFIRIA:

ESTUDIO NEUROFISIOLOGICO EN UNA FAMILIA
C Diéguez Varela® ML Padrén Vézquez @,

IM Ferndndez 2 B Gonzdlez Girdldez®

2Servicio de Neurofisiologia Clinica. ® Servicio de Neurologia.
CHUVI. Vigo, Pontevedra.

Introduccidn. Las porfirias hepéticas son enfermedades raras que
generalmente se asocian a distintas formas de neuropatia periférica
en los ataques agudos. Objetivo. Caracterizacion neurofisiolégicade
laneuropatia asociadaalaporfiria. Caso clinico. Paciente de 20 afios
de edad que ingresa en nuestro hospital por desarrollo de un cuadro
depresivo, tetraparesia'y dolores abdominales célicos con elevacion
de porfirinas en sangre, orina 'y heces siendo diagnosticada de un
ataque agudo de porfiria. Realizamos estudios de conduccion ner-
viosay electromiografia de aguja ala paciente y a distintos familia-
res. La paciente presenta una grave polineuropatia sensitivomotora
mixta (axonal con un elemento significativo de desmielinizacion); la
madre, hallazgos normales, y € hermano, una polineuropatia sensi-
tivomotora de carécter desmielinizante sin clinicaasociada. Conclu-
sion. Se demostré una polineuropatia sensitivomotora axonal aguda
grave en la paciente ingresada, similar alatipicamente descrita. De-
tectamos ademés un componente desmielinizante evidente en la pa-
ciente afectay también en su hermano, de origen incierto.

P2-13.

SINDROME COMPARTIMENTAL TIBIAL ESPONTANEO
Y BILATERAL SECUNDARIO A SINDROME DE CLARK SON

M Padrén? JM Fernandez2 S Mederer ®, C Navarro©
aServicio de Neurofisiologia Clinica. CUVI Xeral-Cies.

b Servicio de Neurologia. CHOP. Pontevedra.

¢ Servicio de Anatomia Patolégica. CUVI Hospital Meixoeiro.

Introduccién. Los sindromes compartimentales se caracterizan por
el aumento de presidn en un espacio anatémico inextensible que da
lugar ala compresion y lesion de las estructuras que |o ocupan, en
particular misculos y nervios. Sus causas son multiples e incluyen
el gercicio fisico excesivo e inusua, traumatismos y trastornos cir-
culatorios. Describimos en detalle una paciente que sufrié varios
episodios de sindrome compartimental tibial bilateral en el contexto
de una enfermedad de Clarkson. Caso clinico. Mujer de 55 afios sin
antecedentes patol 6gicos significativos que presentd de forma brus-
ca un cuadro pseudocatarral acompafiado de edema de caray pier-
nas con dolor muy intenso en la cara anterior de éstas. La paciente
entré en shock y fue ingresada en la UCI, donde se remonté el cua-
dro hemodinamico y la hemoconcentracion, para hacerse entonces
evidente un pie caido bilateral. Seregistraron valores de CK de 800 U.
LaEMG y la ENG demostraron una neuropatia peroneal bilateral
que afectaba de forma predominante alaramatibial, y unaRM ulte-
rior mostré necrosis muscular y edema del compartimento anterior
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de las piernas. El cuadro evoluciono favorablemente, sinllegar auna
recuperacion completa. Meses después presentd un cuadro similar,
aungue mas benigno. Conclusion. El sindrome de hiperpermeabi-
lidad capilar (sindrome de Clarkson) se presenta habitualmente de
forma brusca con edema generalizado o multifocal por salida de
fluidos y proteinas al espacio intersticial, que da lugar a shock. La
presencia de un cuadro compartimental debe sospecharse cuando
aparece edema y dolor intenso en el compartimento tibial y en los
casos graves solo la fasciotomia puede evitar larabdomidlisis.

P2-14.

SIDEROSIS SUPERFICIAL DEL SISTEMA NERVIOSO
CENTRAL Y DEFICIENCIA DE o,-ANTITRIPSINA

LM Lépez Diaz, MJ GarciaAntelo,
AM Lopez Redl, T LemaFacal, C Garcia Sancho
Servicio de Neurologia. Complejo Hospitalario Juan Canalejo. A Corufia.

Introduccion. La siderosis del sistema nervioso central (SNC) se
debe a deposito de hemosiderina en éste, que origina un cuadro
clinico caracterizado por la combinacién de sordera neurosensorial,
ataxia cerebelosa y signos piramidales que acomparian a un dete-
rioro cognitivo, trastornos urinarios, anosmia, anisocoria y sinto-
mas sensitivos. Caso clinico. Paciente de 58 afios que presenta cua-
dro progresivo de inestabilidad en la marcha, pérdida de audicién
bilateral, del gusto y del olfato, con cefalea e incontinenciaurinaria
de 3 afios de evolucion. En la exploracion neurol dgica destaca un
sindrome frontal, nistagmo, sordera bilateral, disartria, sindrome
piramidal, ataxia truncal y apendicular, y marcha dependiente. Se
realizaron estudios analiticos en sangre y orina, bioquimicosy se-
rol 6gicos, detectdndose déficit de o,-antitripsina (AAT). LCR xan-
tocrémico, con hiperproteinorraquiay sin evidencia de sideréfagos.
Angiografia cerebral y medular, normal. LaRM cerebral y medular
presenta siderosis. PEAT: ausencia de respuestas identificables en
ambos lados. Conclusiones. Presentamos un caso de siderosis del
SNC que cumple criterios clinicos y de neuroimagen, destacando
su asociacion con déficit de AAT. Se planteala hipotesis de que esta
deficiencia produce una alteracion o disrupcion estructural de la
integridad de la pared arterial, lo que conduce a la formacién de
microaneurismas y su rotura. Ello desencadena hemorragias sub-
aracnoideas repetidas 'y el depdsito de hemosiderinaen el SNC.

P2-15.

DETERIORO COGNITIVO ASOCIADO

A TOPIRAMATO CON SPECT PATOLOGICA
BG Girddez? M Rodriguez? J Castro Dono®,

S Goémara? P Bellas? J Gémez Alonso?

2Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Xeral-Cies.
b Servicio de Neurologia. Clinica Fétima. Vigo, Pontevedra.

Introduccion. Estudios prospectivos han encontrado deterioro cog-
nitivo hasta en un 10% de pacientes tratados con topiramato, tipica-
mente reversible tras su retirada. Presentamos un caso con atera
ciones en la SPECT cerebral coincidiendo con esta sintomatologia.
Caso clinico. Mujer de 50 afios, con sindrome ansioso-depresivo
refractario a tratamiento con fluoxetinay clobazam, a que se afia-
di6 topiramato en febrero de 2004 (alcanzando 200 mg/dia en un
mes). En marzo de ese afio consulté por trastorno de memoria re-
ciente de afios de evolucion, agravado en los dltimos meses. Ademés
referia torpeza mental, disnomia, disminucién de fluidez y com-
prension verbal. La SPECT cerebral mostré hipoperfusion cortical
bilateral frontotemporoparietal, compatible con demencia neurode-
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generativa. La RM cerebral y €l estudio analitico de demencia fue-
ron normales. La retirada lenta de topiramato asocié mejoria clini-
caa mesy laremision completa a los seis meses. En octubre de
2004, un estudio neuropsicol 6gico y una nueva SPECT fueron nor-
males. Conclusion. Los efectos adversos cognitivos del topiramato
pueden ser, clinicay radiol6gicamente, indistinguibles de una de-
mencia degenerativa primaria, siendo fundamental el reconoci-
miento de la posible causaiatrogena dada su reversibilidad. Esta es
laprimeravez que se documentala correlacion en neuroimagen del
deterioro intelectual asociado a topiramato. De confirmarse, podria
tener aplicaciones préacticas en el futuro.

P2-16.

MENINGOENCEFALITISPOR NEUMOCOCO
Y VIRUS DE EPSTEIN-BARR

MT Rivas, R Manso, P Cacabelos
Servicio de Neurologia. Hospital Clinico de Salamanca.

Introduccion. Los virus herpes, y particularmente el virus de Eps-
tein-Barr (VEB), son los agentes que de forma més frecuente apa-
recen en el liquido cefal orraquideo asociados a otros microorganis-
mos. Caso clinico. Paciente de 59 afios diagnosticada de meningitis
aguda como complicacion de una otitis por Streptococcus pneumo-
niae. En el curso de su evolucién sufre deterioro del nivel de con-
ciencia con focalidad neurolégica y muiltiples lesiones hiperinten-
sas en la sustancia blanca de ambos hemisferios. Se obtiene IgM
positiva del VEB. Tras instaurar tratamiento antibiético de amplio
espectro y corticoterapia en dosis altas, la paciente evoluciona fa-
vorablemente. Conclusiones. El neumococo es una causa comun de
meningitis bacteriana, pero es menos frecuente que se asocie a otras
infecciones, como abscesos, encefalomielitis o meningoencefalitis.
Lacoexistenciadel VEB se podriaexplicar por lainmunidad cruza-
da que existe entre este virus y otros microorganismos.

pP2-17.

MIELINOLISISEXTRAPONTINA Y SINDROME MNESICO

C LemaDevesa? JDiaz Vdifio?, T GarciaFalcon®, T Lema Facal 2,
C Pérez Sousa® JMarey Lépez? P Rey del Corral 2

2Servicio de Neurologia. ® Servicio de Radiodiagnéstico. ¢ Servicio de
Nefrologia. Complejo Hospitalario Universitario Juan Canalejo. A Corufia.

Introduccion. Lamielindlisis extrapontina (MEP) es unarara enti-
dad que puede ser causada por trastornos hidroelectroliticos gra-
ves; su espectro clinico suelen consistir en déficit cognitivos de
perfil difuso, trastornos extrapiramidales o corticobul boespinales.
L a resonancia magnética se ha mostrado como el método de diag-
nastico paraclinico més sensible ala hora de objetivar |a topogra-
fia de las lesiones responsables. Caso clinico. Varon de 70 afios
con antecedentes de insuficienciarenal crénicay nefropatia diabé-
tica en tratamiento con didlisis peritoneal desde el afio 2003, en
marzo de 2005 present6 un cuadro de alteracion de memoria, des-
orientacion y fabulacion desde 24 h antes del ingreso. En laexplo-
racion se evidencié asimismo nivel de conciencia fluctuante con
tendencia al suefio. En laRM se objetivaban imégenes hiperinten-
sas en T, en ambos hipocampos. En el LCR se encontraron 5 célu-
lassmm®y 76,7 mg/dL de proteinas. La evolucion del paciente fue
favorable y, a cabo de ocho semanas, en la RM se evidencio la
desaparicion de las lesiones. Conclusiones. Destacamos este caso
con lesién hipocampica bilateral y déficit mnésico, infrecuente-
mente descrito en la M EP; hacemos constar la buena evolucion cli-
nicay radiolégica.
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