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NOTA

La medicina es una ciencia sometida a un cambio constante. A medida que la investigacién y la
experiencia clinica amplian nuestros conocimientos, son necesarios cambios en los tratamientos
y la farmacoterapia. Los editores de esta obra han contrastado sus resultados con fuentes
consideradas de confianza, en un esfuerzo por proporcionar informacién completa y general,
de acuerdo con los criterios aceptados en el momento de la publicacién. Sin embargo, debido a
la posibilidad de que existan errores humanos o se produzcan cambios en las ciencias médicas,
ni los editores ni cualquier otra fuente implicada en la preparacién o la publicacién de esta
obra garantizan que la informacion contenida en la misma sea exacta y completa en todos los
aspectos, nison responsables de los errores u omisiones nide los resultados derivados del empleo
de dicha informacion. Por ello, se recomienda a los lectores que contrasten dicha informacion
con otras fuentes. Por ejemplo, y en particular, se aconseja revisar el prospecto informativo que
acompana a cada medicamento que deseen administrar, para asegurarse de que la informacion
contenida en este libro es correcta y de que no se han producido modificaciones en la dosis
recomendada o en las contraindicaciones para la administraciéon. Esta recomendacion resulta de
particular importancia en relacién con farmacos nuevos o de uso poco frecuente. Los lectores
también deben consultar a su propio laboratorio para conocer los valores normales.

No esta permitida la reproduccion total o parcial de esta publicacién, su tratamiento infor-
matico, la transmisién de ningun otro formato o por cualquier medio, ya sea electrénico, me-
canico, por fotocopia, por registro y otros medios, sin el permiso previo de los titulares del
copyright.
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NOTA

El nivel de certeza asignado a cada caso/imagen es fruto de la suma de diferentes pardmetros
valorados para el diagndéstico final. Se tienen en cuenta los datos clinicos aportados, si existe
un apoyo de laboratorio y otros estudios complementarios (neurofisiolégicos, por ejemplo), si
existen antecedentes familiares congruentes, y si existen datos de apoyo o bien de otras técnicas
deimagen, o de estudios de imagen similares realizados a lo largo de la evolucién del cuadro. Por
ultimo, y atesorando el mayor grado de certeza posible, se tienen en cuenta los resultados de la
anatomia patoldgica y/o de los estudios genéticos que definen el diagnostico.

Los casos reales expuestos y sus juicios clinicos son discutidos por los autores del documento
en base a su experiencia particular pero no constituyen o son extrapolables a la totalidad de la
préactica clinica.

"En los casos en los que se mencionen principios activos de medicamentos, consultar la ficha
técnica en https://cima.aemps.es/cima/publico/buscadoravanzado.html
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CASO

NEUROLOGIA/AREA | 0tros

Especializacion/Etiologia
Criptogénico

PARALISIS DEL NERVIO HIPOGLOSO AISLADA
IDIOPATICA CON HIPERINTENSIDAD HEMILINGUAL
EN SECUENCIA FLAIR Nivel de certeza

Gerard Maya Casalprim - Hospital Clinic | Provincial de Barcelona (4

Daniel Santana Moreno

Se objetiva una desviacion de la lengua hacia
la izquierda al realizar la protusién lingual y
hacia la derecha en reposo.

RM cerebral. Hiperintensidad de la
hemilengua izquierda.

NEURORECORDINGS " Clinioas, Halpioi

Neurorecordings.2023;4(3):1

Resumen

Mujer de 55 afios con antecedentes patoldgicos relevantes de TDAH, sindrome ansioso-
depresivo, nédulos tiroideos inespecificos en control por endocrinologia y artritis psoridsica con
afectacion de ambas manos. Como tratamiento habitual toma metotrexato, desvenlafaxina,
metilfenidato y bupoprion. Acude a Urgencias por exacerbacion de la cervicalgia/dolor
occipital izquierdo en los Ultimos 4 dias con aparicién de debilidad de la lengua de varias
horas de evolucién, sin poder precisar exactamente el momento. No fiebre, ni otros datos de
interés por anamnesis. A la exploracion presenta una paralisis del nervio hipogloso izquierdo
aislada sin otra focalidad.

Sexo: mujer
Edad: 55

Diagnostico final

Pardlisis aislada idiopética del nervio hipogloso izquierdo.

Pruebas complementarias

Se le realiza un estudio inicia en Urgencias con analitica sanguinea y TC cerebral y
cervical alta sin alteraciones. La paciente no quiere hacerse una ecografia doppler de TSA
para descartar diseccion arterial ni tampoco una puncién lumbar para descartar afectacion
meningea y es alta voluntaria. Posteriormente, de manera ambulatoria se completa
estudio con una RM cerebral que muestra hiperintensidad en FLAIR de la hemilengua
izquierda sugestiva de denervacién muscular, sin otros hallazgos. La angio-RM cerebral
y la RM cervical son normales. Ademas, se realiza control ecogréfico del tiroides sin
presentar cambios respecto imagenes previas. La paciente mejora en |os siguientes meses
parcialmente y una nueva RM cerebral no muestra ningiin cambio respecto la primera.

Diagnostico diferencial

Paralisis secundaria a afectacion artritica cervical por la artritis psoriasica, infeccion, traumatismo,
diseccion arterial.

Discusion

La paralisis aislada del nervio hipogloso es infrecuente. La RM cerebral puede mostrar una
hiperintensidad en FLAIR que corresponde a denervacion aguda de cualquier etiologfa. Las
pequenias series de casos descritas en la literatura sugieren que un 50% de los casos podrian ser
de causa idiopética. Las causas mas frecuentes identificadas dependen de cada serie pero entre
ellas se encuentran: traumatismos craneales y cervicales, neoplasias, parainfecciosa, infecién por
virus Epstein Barr o herpes simple, meningitis piogénica, tuberculosis, diseccion arterial cervical,
pseudoaneurisma de arteria cardtida interna, fistula dural del seno transverso, enfermedad
de Wegener, artritis reumatoide, enfermedad de Behget, malformacion de Arnold-Chiari o
enfermedades desmielinizantes.

Bibliografia

1. Robaina JM, Gonzélez A, Curutchet L, et al. Paresia idiopatica del nervio hipogloso. Neurologia,
2016.2. Combarros O, Alvarez de Arcaya A, Berciano J. Isolated unilateral hypoglossal nerve palsy:
Nine cases. J Neurol, 1998.

y Videos en Neurolo




CASO

NEeuroLOGIA/AREA

Especializacion/Etiologia

CEFALEA EN TRUENO. CUANDO EL ESTUDIO

NEUROSONOLOGICO ES LA CLAVE DIAGNOSTICA

Nivel de certeza

Mikel Vicente Pascual - Hospital de Sant Pau i Santa Tecla

Cristina Molins Rojas

Doppler transcraneal que muestra
aumento focal de velocidades en varias
arterias cerebrales.

Angio-RM cerebral (secuencias Toff):
estenosis multifocales en varias arterias
del poligono de Willis.

NEURORECORDINGS " Clinieas, RadiplogicaiN

Resumen

Muijer de 46 afos valorada por tres episodios de cefalea, de inicio subito, alcanzando un EVA 10/10
a los pocos segundos. El dolor se localizaba en zona occipital y frontal, de caracteristicas pulsatiles,
acompanada de nauseas, vomitos y en el primer episodio de amaurosis bilateral. La exploracion
fisica y neuroldgica fue estrictamente normal.

Sexo: mujer
Edad: 46

Diagnostico final

Sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible.

Pruebas complementarias

La analitica sanguinea no mostrd alteraciones. La TC cerebral no mostré lesiones. Se realizd una
puncién lumbar, con liquido claroy normalidad en la bioguimica. El dtplex de troncos supra-adrticos
no mostro alteraciones, con duplex transcraneal con aumento focal de velocidad en sifon carotideo
derecho, en ambas arterias cerebrales medias, en cerebral anterior izquierda, en posterior cerebral
izquierda y flujo turbulento sin claro aumento de velocidad en cerebral posterior derecha, confirmados
posteriormente con la angio-RM cerebral. Con la orientacion de sindrome de vasconstriccion cerebral
se instaurd tratamiento con nimodipino oral y analgesia convencional. Fue dada de alta y los cambios
arteriales cerebrales se resolvieron en 6 meses.

Diagnostico diferencial

Sindrome de vasoconstriccion cerebral, hemorragia subaracnoidea, meningitis/encefalitis,
migrafia con aura, vasculitis del sistema nervioso central, ictus isquémico/hemorragico, trombosis
venosa cerebral.

Discusion

La cefalea en trueno es una cefalea brusca que alcanza su méxima intensidad en menos de un
minuto. La causa mas frecuente es la hemorragia subaracnoidea (HSA). Una entidad posiblemente
infradiagnosticada por la no valoracién de la vascularizacién cerebral en el estudio rutinario
de cefaleas, es el sindrome de vasoconstriccién cerebral reversible (SVCR). Se caracteriza por
vasoconstriccion arterial cerebral que desaparece en 12 semanas. El liquido cefalorraquideo debe
ser normal y se debe descartar una HSA. En este caso la vascoconstricciéon se mantuvo hasta 24
semanas, a pesar de lo cual se atribuyd a un SVCR, ya que se descartaron otras etiologias y la cefalea
desaparecio con la mejoria de la vasoconstriccion.

Bibliografia

1. Ducros A, Bousser MG. Thunderclap headache. BMJ 2013;346: e8557. 2. Landtblom AM,
Fridriksson' S, Boivie J, et al. Sudden onset headache: A prospective study of features, incidence and
causes. Cephalalgia. 2002;22:354-60. 3. Ducros A. Reversible cerebral vasoconstriction syndrome.
Lancet Neurol 2012;11:906-917.

y Videos en Neurologia
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CASO

NEUROLOGI'A/AREA Epilepsia | Anatomia. Variantes de la normalidad

Especializacion/Etiologia
Anatomia. Variantes de la normalidad | Genético
/ idiopatico

EPILEPSIA FARMACORRESISTENTE

SECUNDARIA A SINDROME DE DOBLE CORTEX

Diana Esteller Gauxax - Hospital Clinic i Provincial de Barcelona
Antonio Doncel-Moriano Cubero

Nivel de certeza

B

RM cerebral. Heterotopia laminar de
sustancia gris generalizada, doble

cortex, algunas zonas con triple cortex.

Colpocefalia. Atrofia cerebelosa.

Neurorecordings.2023;4(3):3

Resumen

Varén de 29 anos con antecedente de retraso mental leve, hiperactividad, déficit de
atencion y epilepsia farmacorresistente desde los 9 afos, con crisis diarias multiples
de al menos cinco semiologias: pérdida de tono cervical con caida cefalica, alteracidn
del nivel de conciencia y confusién posterior; desviacién ténica ocular hacia la izquierda
sin alteracién del nivel de conciencia; miocldnicas/tonicas de miembro superior derecho sin
alteracion del nivel de conciencia; temblores de tronco sin alteracion del nivel de conciencia
y finalmente crisis dialépticas. Como parte del estudio etioldgico se realizé video-EEG que
se decribe en el apartado correspondiente y RM cerebral. Estudio genético de mutacion
para DCX (doblecortina) positivo.

Sexo: hombre
Edad: 29

Diagnostico final

Doble cortex.

Pruebbas complementarias

Video-EEG. Intercritico: puntas/polipuntas parieto-occipitales o témporo-parieto-occipitales
bilaterales. Puntas centro-parietales bilaterales. Ondas agudas temporales bilaterales. Ondas
agudas frontotemporales izquierdas. Complejos punta-onda generalizados. Ictales: crisis tonicas
axiales: inicio con potencial agudo de alto voltaje generalizado, méximo sobre la regién frontal,
seguido de una actividad répida paroxistica, maxima sobre ambas regiones parietales y de un
ritmo beta, de mayor voltaje, sobre la sobre la regién frontal bilateral. Duracion de 3 a 5 segundos.
Crisis dialépticas: complejos de punta onda lenta de corta duracion.

El sindrome de doble corteza, o heterotopia en banda subcortical, es un trastorno inusual resultado
de una migracién cortical neuronal anémala durante el neurodesarrollo. Se suele producir por
mutaciones en los genes LIS 1 (17p13.3) y DCX o doblecortina (Xg22.3-g23). La mutacion en DCX
aparece en el 85% de los casos de novo en mujeres y en el 25% en hombres. Por su patrén de
herencia ligado al sexo, el 90% de los afectos son mujeres. Esta entidad debe sospecharse en
epilepsias de inicio en la primera década de la vida, con crisis de multiples semiologias, refractaria
y que asocian retraso mental. El diagnostico se realiza mediante neuroimagen y confirmacion
genética. El tratamiento se basa en la combinacién de antiepilépticos con resultados dispares.

Bibliografia

1. Rivero D, Dicapua D. Sindrome de doble corteza en paciente masculino adulto sin lisencefalia.
Rev Neurol. 2020;35:144-145. 2. Koizumi H, Higginbotham H, Poon T, et al. Doublecortin
maintains bipolar shape and nuclear trans-location during migration in the adult forebrain. Nat
Neurosci. 2006;9:779-786. 3. Momen AA. Momen M. Double cortex syndrome (Subcortical band
heterotopia); A Case Report. Iran J Child Neurol. 2015;9(2):64-68.




CASO

NEUROLOGIA/AREA | Neurooncologia

Especializacion/Etiologia
Neoplasias

APOPLEJIA HIPOFISARIA

Maria José Abenza Abildua - Hospital Universitario Infanta Sofia

Carlos Pérez Lopez

Nivel de certeza

RM de hipdfisis: masa selar con
extension supraselar de 20x28x29
mm, realza contraste y desplaza
quiasmay la porcion cisternal del
nervio optico derecho.

NEURORECORDINGS ~ “aheshia g

Resumen

Varén de 47 anos, sin antecedentes, que acude a Urgencias por cefalea brusca frontal opresiva de
36 horas de evolucién, de inicio nocturno, con nauseas, vomitos, foto y sonofobia, se irradia hacia
region temporal bilateral, sin traumatismo ni relaciéon con actividad fisica. Sin antecedentes de
migrafia ni otras cefaleas. Sin mejoria con antiinflamatorios, ni fiebre. En la exploracién se objetiva
una paresia incompleta de Il y IV par izquierdos. En el campo visual se observa pérdida en zona
periférica del drea temporal superior del ojo izquierdo.

Sexo: hombre
Edad: 47

Diagnostico final

Apoplejia hipofisaria.

Pruebbas complementarias

RM hipofisaria: masa tumoral de gran tamano selar con extension supraselar de 20x28x29 mm,
con depodsitos de metahemoglobina y hemosiderina en su interior. Realzaba contraste de forma
heterogénea con componente necrético en su interior y desplaza hacia arriba el quiasma optico y
la porcién cisternal del nervio éptico derecho. La lesion produce abombamiento hacia lateral del
segmento cavernoso de ambas carétidas internas. Anatomia patolégicaintraoperatoria: adenoma
de hipdfisis sin expresion inmunohistoguimica de marcadores, con extensas dreas de necrosis.

Diagnostico diferencial

Macroadenoma hipofisario.

Discusion

La cirugfa endoscopica endonasal es el tratamiento de eleccion en la apoplejia hipofisaria con
adenoma subyacente. Tras la reseccién completa por abordaje transelar, la diplopia y la cefalea
desaparecieron en la primera semana poscirugfa, persistiendo un panhipopituitarismo en
tratamiento con suplementacion hormonal. En la mayoria de casos la instauracion de la clinica
es progresiva durante semanas (75% de casos). En casos agudos se observa una cefalea explosiva
por aumento de presion selar, pérdida de agudeza visual por compresion quiasmatica, diplopia
por compresion de pares oculomotores y nduseas. El estudio de eleccién siempre es la resonancia
hipofisaria.

Bibliografia

1. Mete O, Lopes MB. Overview of the 2017 WHO classification of pituitary tumors. Endocr Pathol
2017;28(3):228-243. 2. Tortosa F. Webb SM. Adenomas hipofisarios atipicos: experiencia de 10 afos
en un centro de referencia de Portugal. Neurologia 2016;31: 97-105. 3. Pearce JM. On the Origins of
Pituitary Apoplexy. Eur Neurol. 2015;74(1-2):18-21.
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CASO

NEUROLOGiA/AREA Enfermedades desmielinizantes

Especializacion/Etiologia
Infecciosas / inflamatoria / desmielinizante

ESCLEROSIS MULTIPLE PSEUDOTUMORAL

EN EL POSPARTO

Silvia Pastor Yvorra - Hospital Nuestra Sefiora de Sonsoles

Nivel de certeza

RM cerebral sin y con contraste.

RM con espectroscopia. Lesiones
hiperintensas en T2/FLAIR, restriccion
a la difusion periférica y captacion de
contraste en anillo T1Gd+.

TC cerebral sin y con contraste. Lesiones hipodensas
bihemisféricas, de predominio frontal, con un realce
poscontraste en anillo periférico.

Resumen

Paciente con antecedentes personales de esclerosis multiple remitente
recurrente (EMRR) que se encontraba en el 2.2 mes del posparto, sin tratamiento.
Previamente habfa recibido interferon 1B (IFN 31B), y habfa presentado hasta
cuatro brotes en los dltimos 3 anos; dos en el afo previo al embarazo, con
progresion radioldgica en las resonancias magnéticas (RM) cerebrales. Acudié
a Urgencias por cefalea retroocular y hemicraneal derecha. En la exploracién
neurolégica presentaba un papiledema bilateral. En el test de MoCA la paciente
obtuvo una puntuacién de 12 sobre 30. El diagnéstico de sospecha fue un
sindrome de hipertensién intracraneal (HTIC).

Sexo: mujer
Edad: 32

Diagnostico final

Brote de esclerosis multiple pseudotumoral variante tumefactiva.

Pruebbas complementarias

Laboratorio: anticuerpos antiaquaporina 4 y marcadores tumorales negativos,
linfocitos T CD4 y subpoblaciones linfocitarias normales. Microbiologia: serologfa
toxoplasma IgG positiva, antigeno criptococo negativo, serologia virus JC 3.84, PCR virus
JC negativo. Radiografia de térax: sin alteraciones. TC cerebral sin/con contraste:
lesiones hipodensas que captan contraste en anillo. RM cerebral: lesiones de gran
tamano que captan contraste en anillo. RM cerebral con espectroscopia: pico de
colina, disminuciéon de N-acetil aspartato, inversion de lactato, creatinina normal

Diagndstico diferencial

Criptococosis cerebral, toxoplasmosis cerebral, leucoencefalopatia multifocal
progresiva, sindrome de reconstitucién inmune, linfoma primariamente cerebral,
glioblastoma multiforme, metastasis cerebrales, leucodistrofias del adulto, espectro
de neuromielitis dptica, encefalomielitis aguda diseminada.

Discusion

La incidencia anual de EM pseudotumoral variante tumefactiva es de 0,3
caso0s/100000 habitantes. El 50% presenta un diagndstico previo de EM. Se sospecha
una patogenia inmunomediada, en donde participarian los linfocitos B, los T CD8+
y citoquinas proinflamatorias. En el 43% de los casos de EM tumefactiva se han

descrito alteraciones cognitivas. Se recomienda tratamiento con corticoides en el brote en pacientes con diagndstico
previo de EM. En cuanto al tratamiento a largo plazo no se recomienda fingolimod ya que se le han atribuido casos de
lesiones pseudotumorales. El posparto es un periodo de elevado riesgo de recaidas, sobre todo en los primeros 3 meses.
Los pacientes presentan mayor riesgo de recaida si han presentado brotes el afo previo al embarazo.

Bibliografia

1. Algahtani H, Shirah B, Alassiri A. Tumefactive Demyelinating Lesions: A Comprehensive Review. Mult Scler Relat Disord.
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CASO

NEUROLOGIA/AREA | Cefalea | Otros

Especializacion/Etiologia
Téxica-yatrogenia | Otros

NEUMOENCEFALO IATROGENICO TRAS REALIZACION DE
PCR nasaL COVID-19

Guillermo Hernandez Pérez - Hospital Universitari de Bellvitge

Velina Nedkova Hristova

Nivel de certeza

TC cerebral. Imagenes aéreas nivel de
ambos senos cavernosos de predominio
derecho, por detras de la silla turca y en
ambas fosas pterigomaxilares.

TC cerebral de control a las 24 h con
resolucion de las imagenes aéreas salvo
pterigomaxilares izquierdas.

Resumen

Mujer de 63 afos, fumadora, no antecedentes personales ni familiares de cefalea. Acude
a Urgencias por cuadro de cefalea holocraneal, opresiva, sin sono ni fotofobia de 48 h de
evolucién, junto a un vomito puntual y sensacién de mareo sin giro de objetos. La paciente
niega alteraciones visuales, motoras o sensitivas acompafantes. Niega fiebre o sintomatologia
infecciosa en los dias previos. Niega antecedentes trauméticos, otorrea o licuorrea. Como Unico
antecedente a destacar se habia realizado una prueba de antigenos y una PCR de SARS-CoV2
24 h antes y el dfa de la consulta a Urgencias, respectivamente. A su llegada a Urgencias la
paciente presenta buen aspecto general, tendencia a la hipertensién con TA 178/70 mmHg,
exploracién sistémica y neuroldgica sin alteraciones.

Sexo: mujer
Edad: 63

Diagnostico final

Neumoencéfalo iatrogénico.

Pruebas complementarias

Analitica con funcion renal, ionograma y hemograma sin alteraciones. ECG y radiografia
de torax sin alteraciones. TC cerebral muestra burbujas de aire localizadas en ambos senos
cavernosos de predominio derecho, posteriores a la silla turcay en ambas fosas pterigomaxilares.
La paciente se mantiene en observacion, con mejoria espontanea, y nuevo TC cerebral a las
24 h con resolucién de las imdgenes de densidad aire salvo las pterigomaxilares izquierdas.
Se realiza exploracién otorrinolaringolégica con fibroscopia 10 dias después sin mostrar
alteraciones. Se realiza TC cerebral de base de crdneo a las 2 semanas que muestra desaparicion
del neumoencéfalo con estructuras de la base craneal sin alteraciones significativas.

Diagndstico diferencial

Neumoencéfalo iatrogénico, fistula primaria de LCR, quiste epidermoide roto, cefalea primaria.

Discusion
El caso representa un neumoencéfalo de etiologia iatrogénica tras la realizacion de dos frotis

nasales para determinacion de coronavirus, que cursa con cefalea, con posterior mejoria y
resolucion espontanea.

Bibliografia

1. Arenaza-Basterrechea N, Iglesias Diez F, Lopez Sarnago P. Thunderclap headache secondary
to pneumocephalus. Neurologia. 2017 Mar;32(2):132-133. English, Spanish. Epub 2015 Jun 7.
2. Reddi S, Honchar V, Robbins MS. Pneumocephalus associated with epidural and spinal
anesthesia for labor. Neurol Clin Pract. 2015 Oct;5(5):376-382. 3. Becker WJ. Pneumocephalus as
a cause for headache. Can J Neurol Sci. 2002 Aug;29(3):278-81.
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CASO

NEUROLOGIA/AREA | Neuromuscular / ataxias

Especializacion/Etiologia
Autoinmune / sistémico | Infecciosas / inflama-
toria / desmielinizante

SiINDROME DE PARSONAGE-TURNER POSVACUNACION

DE SARS-CoV2

Iria Beltran Rodriguez - Hospital de Ledn

Jéssica Soto Garcia

Nivel de certeza

"

Escdpula alada

BANCO DE IMAGENES Y VIDEOS EN NEUROLOGIA
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Resumen

Paciente de 36 anos, sin antecedentes de interés ni tratamiento habitual. Profesional
sanitaria. Deportista habitual. Cuadro pseudogripal pasado durante la segunda ola
COVID19, con determinacion de anticuerpos negativa. Dos dias tras la primera dosis
de vacunacién de SARS-CoV2 comienza con un intenso dolor en hombro contralateral
a la inyeccion, posterior a lo cual desarrolla una escépula alada con dificultad para
elevacion del brazo. Resto de exploracion neurolédgica sin alteraciones. Se instaura
tratamiento corticoideo, con mejoria progresiva del dolor y la funcionalidad.

Sexo: mujer
Edad: 36

Diagndstico finall

Sindrome de Parsonage-Turner.

Pruelbbas complementarias

Analitica: sin alteraciones relevantes. Serologias y autoinmunidad negativas.
Radiografia de térax sin alteraciones. ECG en ritmo sinusal, sin alteraciones en la
repolarizaciéon. Estudio neurofisiolégico con afectacion exclusiva del nervio toracico
largo, habiéndose descartado afeccion de plexo. En el ENG de control (tras una semana):
persiste afectacion del toracico largo, claramente asimétrico respecto al lado contralateral.
Sin denervacién en serrato. RM de hombro sin aumento de sefial muscular precoz (10 dias
tras el evento).

Diagnéstico diferencial

Plexopatia braquial.

El sindrome de Parsonage-Turner es una afeccion poco comun caracterizada por la
aparicién aguda de dolor en el hombro, generalmente unilateral, que puede progresar
a déficits neuroldgicos como debilidad y parestesias. Aunque en gran parte de los casos
este sindrome es idiopatico, se ha notificado la relacién con infecciones (especialmente
virales), postoperatorios y posvacunacion. Es preciso tener en cuenta esta complicacion
ante la aparicion de dolor en un hombro (o en ambos) en pacientes tras vacunacion de
coronavirus.

Bibliografia

1. Smith CC, Bevelaqua AC. Challenging pain syndromes: Parsonage-Turner syndrome.
Phys Med Rehabil Clin N Am. 2014;25(2):265-77. Epub 2014 Mar 18. 2. Mitry MA, Collins
LK, Kazam JJ, et al. Parsonage-turner syndrome associated with SARS-CoV?2 (COVID-19)
infection. Clin Imaging. 2021;72:8-10. Epub 2020 Nov 10. 3. Sneag DB, Rancy SK, Wolfe
SW, et al. Brachial plexitis or neuritis? MRI features of lesion distribution in Parsonage-
Turner syndrome. Muscle Nerve. 2018;58(3):359-366. Epub 2018 Mar 25.




CASO

NEeurRoLOGIA/AREA | 0tros

Especializacion/Etiologia
Autoinmune / sistémico

ENCEFALITIS DE BICKERSTAFF EN PACIENTE CON
ANTECEDENTE DE SDRA ror SARS- CoV?2

Vanesa Lestén Alonso - Hospital de Ledn

Paloma Pérez del Pozo

Nivel de certeza

Rx simple AP térax. Infiltrados bilateral por
neumonia por SARS-CoV2.

— I

RMN cerebral con espectroscopfa. Alteracion
en la intensidad de la sefAal de la unién
pontomesencefalica con hiperintensidad en
secuencias con efecto T2.

Resumen

Mujer de 24 afios con antecedentes de DM | de mal control y con ingreso en UCI por SDRA
y NAC por SARS-CoV2, que precisa de intubacion orotraqueal (I0T) y conexién a ventilacion
mecanica invasiva (VMI). Comienza en la planta tras el alta, con un cuadro de pérdida de
consciencia, rigidez generaliza, desviacién cefélica hacia la derecha, y fiebre. Precisa nuevo
ingreso en UCI para control de la agitacion. Se realizan pruebas complementarias PL, RM y
muestreo microbioldgico, siendo todos ellos normales. Es dada de alta sin claro diagndstico,
comenzando ya en el domicilio y tras un mes, con un cuadro confusional y cefalea; se
repiten pruebas complementarias: PL, RM, con diagnéstico de Encefalitis de Bickerstaff, y
positividad para Ac antiGQ1b tipo IgM. Recibe tratamiento con inmunoglobulinas iv, con
buena evolucion posterior.

Sexo: mujer
Edad: 24

Diagnostico final

Encefalitis de Bickerstaff.

Pruelbbas complementarias

Analitica, puncion lumbar y muestreo microbiolégico con hemocultivos,
urocultivo, asi como muestras respiratorias (catéter telescopado) negativos. Rx
torax y TC toracica del ingreso en UCI con multiples areas parcheadas en vidrio
deslustrado compatibles con afectacién por COVID19. ECG sin alteraciones. EEG (2 h
sin sedacion): actividad bioeléctrica de fondo lentificada de forma difusa sin asimetrias
interhemisféricas y de bajo voltaje compatible con estado encefalopatico. RM
(patoldgica Dic/20): rombencefalitis de probable etiologia infecciosa o autoinmune
como primeras opciones con afectacion troncoencefélicay temporal bilateral.

Diagnéstico diferencial

Encefalitis (infecciosa, autoinmune).

La encefalitis de Bickerstaff es una entidad poco frecuente que cursa con oftalmoplejia,
ataxia, debilidad con signos piramidales y encefalopatia. Se relacionada con infecciones
respiratorias o gastrointestinales, bacterianas o viricas. Los efectos adversos y el
desarrollo de encefalopatia tras infeccion por SARS-CoV?2 aun se encuentran en estudio.
Se desconoce el neurotropismo de este virus, pero se ha descrito su afectacion a nivel
del troncoencéfalo. En este caso, la paciente desarrolla un cuadro encefalopatico de
origen autoinmune, con el Unico antecedente de NAC por SARS-CoV?2, siendo todos
los virus y patdgenos restantes, negativos

Bibliografia

1. Subiros-Rojas M, Vindas-Guerrero S, Bogantes-Ledezma S. Sindrome de Bickerstaff. Acta
Méd Costarric. 2015;57(4):204-206. 2. Lépez-Marina V, Alcolea Garcfa R, Ramirez Rueda |,
et al. Encefalitis de Bickerstaff: a proposito de un caso. Semergen 2016; 42(6):e83-e86.
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NEUROLOGI'A/AREA Patologia cerebrovascular

Especializacion/Etiologia

CASO Infecciosas / inflamatoria / desmielinizante
NeEurRoPATIA sUBITA DEL VII|I NERVIO CRANEAL

COMO FORMA DE PRESENTACION DE UNA VASCULITIS
PRIMARIA DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL Nivel de certeza

Antonio Doncel-Moriano Cubero - Hospital Clinic i Provincial de Barcelona
Diana Esteller Gauxax

Resumen

Mujer de 64 afios, sin antecedentes que consultd por vértigo y sordera izquierda subita, lo
que se orientd como una laberintoplejia aguda y se inicié corticoterapia oral con mejoria
discreta. Dos meses después ingreso por cefalea progresiva con caracteristicas de hipertension
endocraneal (HTIC), sindrome disejecutivo y diplopia binocular. La puncién lumbar reveld
HTIC, hiperproteinorraquia, hipercelularidad linfocitaria y bandas positivas (patrén 3). La RM
Imagen de audiometria que muestra objetivé hiperintensidad leptomeningea con focos de captacion que asociaban éreas de
hipoacusia neurosensorial izquierda grave. - adamga citotdxico. La arteriografia y el resto de estudios (microbiologia, autoinmunidad y PET-
TC corporal) fueron normales. Con la orientacion de VPSNC se inicié corticoterapia (megabolus
y pauta descendente) y ciclofosfamida con mejoria notable.

Sexo: mujer
Edad: 64

Diagnostico final

RM-FLAIR: hiperintensidad leptomeningea  Vasculitis primaria del sistema nervioso central.

(imagen A) que se resuelve en RM
Pruebas complementarias

posterior (imagen B), realizada 2 semanas
después de corticoterapia.
—
RM cerebral: hipercaptacién leptomeningea con focos de captacion en nicleo caudado derecho
e hipocampo izquierdo entre otros. Las lesiones de la cabeza del caudado y del hipocampo
izquierdo presenta edema citotéxico asociado. RM medular: normal. Puncion lumbar: glucosa
61 mg/d|, proteinas 2231 mg/I, hematies 470 mm?y 25 células nucleadas/mm? (98% linfocitos).
Bandas oligoclonales positivas (patrdn 3). Anticuerpos onconeuronales y antisuperficie negativos.
Microbiologia negativa. Anatomia patolégica negativa para malignidad. Arteriografia:
discreta irregularidad en arteria pericallosa izquierda de caracter inespecifico.

Diagndstico diferenciall

Linfoma primario de SNC, esclerosis multiple, cardioembolismo, ictus.

Discusion
La vasculitis primaria del SNC (VPSNC) es un trastorno infrecuente caracterizado por la inflamacion
de arterias de pequeno y mediano calibre, tanto leptomeningeas como intraparenquimatosas,
RM cerebral. Lestiéh en caudado WéqugAede que produce gran variedad de sintomas neuroldgicos. Tienen una incidencia de 2,4 casos por
con componente Isquemico agudo HIPA B = ‘ 4 0,
DWI'y C ADC) con captacion de contraste cfada m|llqn de habltantes y ano_..Los sintomas mas frecuentes son cefalea subaguda0(60/o),
(B:T1y D: T1+contraste). sintomas ictales y deterioro cognitivo. La afectacion aislada de pares craneales es rara (2%) y es
extremadamente infrecuente la presentacion en forma de sordera neurosensorial. El diagnostico
se realiza por exclusion y para la confirmacion se requiere la biopsia cerebral. El tratamiento se
basa en corticoterapia, ciclofosfamida y rituximab con prondstico variable.

Bibliografia

1. Salvarani C, Brown RD, Hunder GG. Adult primary central nervous system vasculitis. Lancet.
2012;380:767-77. 2. Rice C, Scolding NJ. The diagnosis of primary central nervous system vasculitis.
Pract Neurol. 2020;20:109-115. 3. Krawczyk M, Barra LJ, Sposato LA, et al. Primary CNS vasculitis: A
systematic review on clinical characteristics associated with abnormal biopsy and angiography.
Autoimmun Rev. 2021;20:1-5.

RMN cerebral. Lesion isquémica
hipocampal izquierda (A DWI'y B ADC).
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CASO

NEUROLOGI'A/AREA Patologia cerebrovascular

Especializacion/Etiologia
Ictus | Metabélico

MUuJER DE 89 ANOS CON DESCONEXION DEL MEDIO,

AFASIA' Y HEMIPARESIA DERECHA

Nuria Rodriguez Acebroén - Hospital Universitario Infanta Sofia

Nivel de certeza

N

TC cerebral sin contraste intravenoso: se
observa hipodensidad en el territorio de la
arteria cerebral anterior izquierda.

Resumen

Mujer de 89 afos, hipertensa, diabética tipo 2 con polineuropatia diabética,
dislipemia, enfermedad renal crénicay enfermedad de Parkinson, como antecedentes
relevantes. Acude a Urgencias por episodio de desconexiéon del medio, de minutos
de duracion sin recuperacion posterior, asociado a cefalea, nduseas y vémitos. La
semana previa habia presentado episodios similares, pero de segundos de duracion,
con total recuperaciéon posterior. A la exploracién fisica, destacaba una afasia, una
puntuacion de Escala de Coma de Glasgow de 9 (ocular: 3, motora: 5, verbal: 1). No
cumplia érdenes, por lo que varios aspectos de la exploracién, eran imposibles de
valorar. Por Ultimo destacar una hemiparesia derecha y un Babinski derecho.

Sexo: mujer
Edad: 89

Diagnostico final

Accidente cerebral vascular de la arteria cerebral anterior derecha.

Pruebbas complementarias

Analiticas de sangre: discreto aumento de la creatinina respecto a su basal. Por lo
demads, sin elevacion de reactantes de fase aguda, ni anemia, alteracion hepatica ni
alteraciones de la coagulacion. Analiticas de orina: sin alteraciones. Rx de térax:
sin alteraciones agudas. TC cerebral en Urgencias: sin cambios respecto a los previos.
LCR: normal. EEG al inicio del ingreso: salvas de ondas agudas frontales temporales
izquierdas, sin generalizacién secundaria. EEG posterior: sin datos de status epiléptico.
TC cerebral posterior: lesion de laimagen.

El accidente cerebrovascular (ACV) de la arteria cerebral anterior es poco comun.
Sin embargo, los factores de riesgo son los mismos que los de otros tipos de ACV
(diabetes mellitus, hipertensidn arterial, tabaquismo, dislipemia, fibrilacidon auricular,
edad avanzada). La clinica mas comun es la presencia de hemiparesia en el lado
contralateral de la lesion. Las alteraciones sensitivas suelen acompanar a las motoras,
de forma aislada son menos frecuentes. La abulia, agitacion o la labilidad emocional
forman parte de los potenciales sintomas neuropsicolégicos que pueden asociarse. La
afasia motora transcortical es una de las alteraciones del lenguaje asociadas.

Bibliografia

1. Matos Casano HA, Tadi P, Ciofoaia GA. Anterior Cerebral Artery Stroke. StatPearls
[Internet]. Treasure Island (FL): StatPearls Publishing; 2021 Jan. 2. Caplan LR. Clinical
diagnosis of stroke subtypes. Obtenido de: https://www-uptodate-com.bvcscm.
al7.csinet.es/contents/clinical-diagnosis-of-stroke-subtypes/print?search=stroke&
source=search_result&selectedTitle=5~150&usage_type=default&display_rank=5,
Visitado 23/8/2021.
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NEUROLOGI'A/AREA Patologia de raquis | Otros

Especializacion/Etiologia
Malformacion vascular

FistTuLA ARTERIOVENOSA (AVF) INTRADURAL VENTRAL

DEL CONO MEDULAR. TRATAMIENTO QUIRURGICO

Gerardo Lépez Flores - Sanatorio San Francisco de Asis

José A. Gutiérrez Diaz

Nivel de certeza

"

En el angiograma se observa ASA (flechas rojas),
shunt AV (flecha amarilla) y llene temprano de
vena espinal anterior (flechas azules).

— I

Angiograma posoperatorio donde se observa
cierre de la AVF intradural ventral. Aspecto
normal de la ASA (flechas) y ausencia de llene
precoz de venas.

—

Se observa dilatacion de vasos perimedulares,
varice o pseudoaneurisma (flechas) y drea de
edema a nivel del cono medular/filum terminal.

En la RM posoperatoria se puede apreciar la
disminucion de los vasos perimedulares, el
clip de titanio y la ausencia de complicaciones
vasculares.

BANCO DE IMAGENES Y VIDEOS EN NEUROLOGIA
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Resumen

Mujer de 60 afos con sintomas de dolores dorsales, trastornos progresivos de la marcha,
trastornos esfinter urinario y disminucion de la sensibilidad en silla de montar. Al examen
neurologico FM 4/5 MMII, hipoestesia en silla de montar, ROT disminuidos MMII. Se plantea
un sindrome incompleto de cono medular y cauda equina. Se realiza RM y arteriografia,
diagnosticandose fistula arteriovenosa intradural ventral. El sitio fistuloso se encuentra entre la
arteria espinal anterior y vena espinal anterior muy dilatada, por lo cual se descarta tratamiento
endovasculary se acepta cirugia bajo monitoreo neurofisiolégico y cierre de la fistula confirmada
con imégenes posoperatorias. No complicaciones, no nuevos déficits, mejoria progresiva de los
sintomas neurolégicos.

Sexo: mujer
Edad: 60

Diagndstico final

Enfermedad de moyamoya.

Pruebas complementarias

Como parte de los estudios diagndsticos en el preoperatorio y en el seguimiento posoperatorio
se realizaron los siguientes estudios de imagen: RM secuencia T2 dorso-lumbo-sacra y
protocolos de mieloresonancia. Arteriografia espinal con cateterizacion selectiva, angiografia
por sustraccion digital (ASD). Para la preparacion del monitoreo neurofisiolégico transoperatorio
se realizaron estudios de EMG, potenciales evocados somatosensoriales (PESS) y
potenciales evocados motores (PEM): se comprueban los resultados de la exploracion
neuroldgica, al objetivarse afectacion incompleta y mixta de médula espinal y raices (cono
medular-cauda equina).

Diagnéstico diferencial

Otras lesiones AV espinales: tipo |, II, lll, V' y VI de la clasificacion de Keisuke Takai 2017.
Malformacion cavernosa espinal, ependimoma mixopapilar filum terminal.

Existen ocho o mas clasificaciones de las lesiones AV espinales, se incluyen las fistulas arterioveno-
sas (AVF por sus siglas eninglés Arteriovenousfistulae), asf como las malformaciones arteriovenosas
(MAV). Nuestra paciente tiene un tipo de AVF donde el shunt se localiza intradural ventral
(Tipo V). En estas lesiones los sintomas se producen por: hemorragias, efecto de masa, robo
vascular e hipertension venosa. Las manifestaciones clinicas: dolor, mielopatia progresiva con o
sin radiculopatia. El diagndstico definitivo depende del angiograma espinal por cateterizacion
selectiva. La conducta se decide entre NCy radidlogos endovasculares. El objetivo del tratamiento
de una AVF ventral es el cierre de la fistula en el componente arterial.

Bibliografia

1. Kim LJ, Spetzler RF. Classification and surgical management of spinal arteriovenous
lesions: arteriovenous fistulae and arteriovenous malformations. Neurosurgery. 2006
Nov;59 (5 Suppl 3): S195-201; discussion S3-13. 2. Takai K. Spinal Arteriovenous Shunts:
Angioarchitecture and Historical Changes in Classification. Neurol Med Chir (Tokyo). 2017
Jul15;57(7):356-365. 3. Sanborn MR,; Crowley RW, Uschold T, et al. Spinal Dural Arteriovenous
Fistulas: How, When, and Why. Neurosurgery. 2014. 61(1):6-11.
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Especializacion/Etiologia
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Misceldanea

ANGIODINIA RADIAL O QUERALGIA PARESTESICA (SI'NDROME
DE WARTENBERG). DIFERENCIACION ECOGRAFICA

Nivel de certeza

José Manuel Pardal Fernandez - Hospital General de Albacete
Maria Rodriguez-Vazquez

W

Resumen

Antecedentes: cirugia por tenosinovitis de De Quervain afos atras. Se le diagnostico
también en la juventud ganglién asintomdtico en regién latero- anterior de muneca
derecha. Anamnesis: paciente hombre de 31 afos. En los Ultimos meses al presionar y
movilizar el ganglion le desencadenaba dolor con irradiacion a region latero-proximal
de mano e intensa impotencia funcional (trabajador manual). Exploracién fisica: no se
apreciaron déficits sensitivos o motores en la extremidad superior derecha. La exploracion
de los pulsos arteriales siempre fue normal.

Sexo: hombre
Edad: 31

Diagnéstico final

Angiodinia radial.

Pruebas complementarias

Ecografia: mostrd un ganglién (medidas y descripcion en figura), que contactaba con
la arteria radial ante minimas manipulaciones sobre el mismo. La arteria se localizé algo
medial a su trayecto habitual (imagen doppler), y en el estudio dindmico la movilizacion
del ganglion mostrd cierta deformidad del vaso, ademds de dolor intenso vy sin aparente
modificacion del flujo arterial.

Diagnéstico diferencial

Neuropatia radial superficial (sindrome de Wartenberg).

La queralgia parestésica es un trastorno relativamente comun e infradiagnosticado. El
ganglién suele ser una lesion asintomatica, movil, desplazable, sin aparente capacidad
de contactar o dafar estructuras cercanas. Con frecuencia se localiza en regién latero-
anterior de mufieca, cerca del recorrido de la arteria radial, e igualmente que el ganglién,
con alta capacidad de desplazamiento. La fijacion al medio tanto de la arteria como del
ganglion es improbable, pero en caso de cirugia previa con intenso tejido cicatricial
secundario puede darse el caso de conflicto entre ambas estructuras, con posibilidad de
desencadenar respuestas inflamatorias y dolor.

Imégenes ecogréficas transversales,
longitudinales'y doppler. 1,2 transversal, 34 Bibliografia
longitudinal, arriba de ganglion arteria radial. 5,
medidas de ganglion (L 1,5cm, A-S0,74 cmy
transv 0,96 cm).

1. Anthony JH, Hadeed A, Hoffler CE. Cheiralgia Paresthetica. In: StatPearls. Treasure
Island (FL): Stat Pearls Publishing; 2021 Jan. PMID: 31424784. Bookshelf ID: NBK545200.
2. Doughty CT, Bowley MP. Entrapment Neuropathies of the Upper Extremity. Med Clin
North Am. 2019;103(2):357-370. 3. Braidwood AS. Superficial radial neuropathy. J Bone
Joint Surg Br. 1975;57(3):380-383.
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UN RETO DIAGNOSTICO: ANGIOPATIA AMILOIDE FOCAL

Nivel de certeza

Daniel Gallo Valentin - Hospital Universitario Marqués de Valdecilla

Pablo Sanz Belldn

RM cerebral. Multiples focos hipointensos
en secuencia de susceptibilidad en corteza
occipital paramedial bilateral, sugestivos de
microhemorragias cronicas.

TC cerebral. Foco hiperdenso en localizacion
parieto-occipital izquierda, compatible con
pequeno hematoma intraparenquimatoso agudo.

Bibliografia

Resumen

Varén de 63 con antecedentes de hipertension arterial bien controlada e
hipercolesterolemia, que ingresa en Unidad de Cuidados Intensivos por cuadro
de mareo y hemianopsia homdnima derecha, con crisis epiléptica ténico-clénica
generalizada posterior. Tras lo cual, periodo poscritico prolongado con disminucion
del nivel de consciencia. Se realiza electroencefalograma que evidencia estatus
epiléptico no convulsivo. De dificil manejo, es refractario a antiepilépticos, sin
respuesta a levetiracetam, acido valproico y sedacién con fentanilo y propofol.
Finalmente, el paciente fallece tras tormenta eléctrica cardfaca, con multiples
rachas de fibrilacion ventricular (taquicardia polimorfica tipo Torsade) y disociacion
eléctrico- mecdnica.

Sexo: hombre
Edad: 63

Diagnostico final

Angiopatia amiloide cerebral focal.

Pruelbbas complementarias

Analitica normal, incluidos téxicos, microbiologia y estudio inmune. LCR normal,
incluido microbiologfa. TC cerebral: dos focos hiperdensos, cértico-subcortical
parietalyoccipito-parietalizquierdos.RMcerebral:hematomaintraparenquimatoso
agudo. Mdltiples focos hipointensos en secuencia de susceptibilidad en corteza
occipital paramedial bilateral, sugestivos de microhemorragias cronicas y focos
de siderosis superficial. Video-EEG con continuas descargas epileptiformes,
compatible con estatus epiléptico no convulsivo focal. Necropsia: focos de
hemorragia parenquimatosa cortico-subcortical occipito-parietal izquierda,
angiopatfa amiloide (capilar y no capilar) y depdsito de amiloide difuso.

Diagnostico diferencial

Malformacién vascular tipo fistula arterio-venosa, trombosis venosa cerebral,
vasculitis, encefalopatia posterior reversible, proceso infeccioso leptomeningeo
cronico focal (por ejemplo, fiingico).

Discusion

La angiopatia amiloide focal, forma atipica de la angiopatia amiloide cerebral,
cursa generalmente con lesiones tipicamente pequefas que pueden estar
asociadas con déficits focales o sintomas neurolégicos focales transitorios
atribuidos a disfuncion de la corteza cerebral subyacente. En estos pacientes
pueden producirse crisis epilépticas asociadas a dichos déficit focales o por
afectacion difusa de la corteza.

1. Charidimou A, Peeters A, Fox Z, et al. Spectrum of transient focal neurological episodes in cerebral amyloid
angiopathy: multicentre magnetic resonance imaging cohort study and meta-analysis. Stroke 2012; 43:2324. 2. Smith
EE, Charidimou A, Ayata C, et al. Cerebral Amyloid Angiopathy-Related Transient Focal Neurologic Episodes. Neurology

2021;97:231.
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CALCINOSIS CUTIS DOLOROSA TRAS ADMINISTRACION
DE HIDROXIAPATITA CALCICA

Daniel Gallo Valentin - Hospital Universitario Marqués de Valdecilla
Eva Galindo Cantalejo

Nivel de certeza

1

Resumen

Mujer de 48 afios con antecedentes de hipercolesterolemia, migrafia y carcinoma
tubularde mama izquierda tratado mediante cirugia, radioterapiay hormonoterapia,
en remision completa, que acude a consulta de Neurologia por cambio en
las caracteristicas de su cefalea habitual. La paciente presenta dolor opresivo
facial, de intensidad moderada-alta y predominio en ambos senos maxilares, sin
irradiarse hacia el craneo. Dichos dolores tienen una duraciéon de hasta 72 horas,
con respuesta parcial a triptanes, y con una frecuencia de hasta cinco episodios
semanales. Comenta alodinia facial, sobre todo en senos frontales y maxilares.
Desde hace un afo la paciente se administra hidroxiapatita célcica en zona malar,
mentén, comisuras labiales y zona temporal bilateral.

Sexo: mujer
Edad: 48

Diagnostico final

Calcinosis cutis iatrogénica.

— I
Pruebbas complementarias
Analitica normal, con metabolismo fosfo-cdlcico, iones y hormonas normales.
Estudio inmune normal. TC facial/senos: placas célcicas en grasa subcutanea
facial, que se extienden desde las comisuras nasales hasta region auricular. También
se observan placas célcicas a nivel temporal bilateral. SPECT torécico sin alteraciones
relevantes.
Diagnéstico diferencial
Esclerosis sistémica, dermatomiositis, neoplasia cutdnea, metastasis, infeccién
parasitaria, calcifilaxis en enfermedad renal.
Discusion
La calcinosis cutis es el depdsito de sales de calcio insolubles en la piel y el tejido
subcuténeo. Los pacientes pueden presentar papulas, nédulos o placas, del color de
TC senos. Calcinosis cutis. Deposito de hidroxiapatita la piel, de color blanco amarillento o eritematosas, que pueden presentar ulceracion
calcica. 0 extrusion de material blanco calcareo. También pueden ser evidentes solo como

hallazgo histolégico o radioldgico. En particular, la forma iatrogénica suele resolverse
de forma esponténea en el periodo de 5-6 meses.

Bibliografia

1. Sonchata M, Akiyama T, Fujita |, et al. Neonate with calcinosis cutis following
extravasation of calcium gluconate. J Orthop Sci 2008;13:269. 2. Moss J, Syrengelas
A, Antaya R, et al. Calcinosis cutis: a complication of intravenous administration of
calcium glucanate. J Cutan Pathol 2006; 33 Suppl 2:60. 3. Tan O, Atik B, Kizilkaya A,
et al. Extensive skin calcifications in an infant with chronic renal failure: metastatic
calcinosis cutis. Pediatr Dermatol 2006;23:235.
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TROMBOSIS VENOSA CEREBRAL CON INFARTOS
VENOSOS SECUNDARIOS Y ALTERACIONES EN TC

DE PERFUSION

Nivel de certeza

Laura Gonzdalez Martin- Hospital Universitario Infanta Sofia

Gerardo Gutiérrez-Gutiérrez

Angiograffa con resonancia
magnética (difusion). Infarto parieto-
occipital derecho. Foco HSA anterior
al polo anterior del I6bulo temporal
izquierdo.

TC cerebral. Pequenos focos de HSA
temporales anteriores izquierdos en
cisura de Silvio. Defecto de replecién
de seno sagital superior, compatible
conTVC.

TC perfusion. Aumento del Tméx en regiones
parietal superior derecha y frontal superior
izquierda, aumento del VSCy disminucién del
FSC (oligohemia benigna).

NEURORECORDINGS

Neurorecordings.2023;4(3):15-16

Resumen

Varén de 76 ahos, antecedentes de HTA, diabetes y trombosis
venosa profunda en 2015, secundaria a anticoagulante lUpico
(ACL) positivo que negativizd. Acude por cefalea holocraneal
de varios dfas, asi como una rigidez ténica de miembro superior
derecho (MSD), con pérdida de consciencia posterior de escasos
minutos y periodo poscritico, en relacion con una crisis focal
con generalizaciéon secundaria, presentando mdas tarde un
déficit hemisférico izquierdo. Estable a su llegada y tendente
a hipertensién, a la exploracion presentaba una disfasia con
lenguaje hipofluente, nominacién y repeticién alteradas,
intoxicacion con ordenes complejas, claudicacion de MSD y
finger-rolling patoldgico, sin otras alteraciones.

Sexo: hombre
Edad: 76

Diagndstico final

Trombosis venosa cerebral con infartos venosos frontal izquierdo
y parieto-occipital derecho y hemorragia subaracnoidea.

Pruebas complementarias

Analitica: dimero D 1100. Autoinmunidad negativa. ACL
positivo. ECG: ritmo sinusal, sin alteraciones de la repolarizacion.
PCRSARS-CoV2:negativa.TCcerebral,angio-TC,TCmultifasico
y TC-perfusion: focos de hemorragia subaracnoidea (HSA) en
Silvio. Defecto de repleccién en seno venoso sagital superior,
transverso y sigmoideo izquierdo en relacion a trombosis. RM
cerebral con angiografia: trombosis venosa de senos venosos
cerebrales mencionados. Infartos venosos frontal superior
izquierdo y parietooccipital derecho. Foco HSA mencionado.
Electroencefalograma: enlentecimiento difuso, mayor en
hemisferio derecho, sin actividad epileptiforme.

Diagndstico diferencial

Trombosis venosa cerebral, ictus isquémicos sincrénicos en
diferentes territorios neurovasculares, sindrome de encefalopatia
posterior reversible (PRES), sindrome de vasoconstriccion
cerebral reversible, hemorragia subaracnoidea atraumatica,
meningoencefalitis infecciosa.

Discusion

La trombosis venosa cerebral es una entidad infrecuente con un
espectro clinico amplio, mas comun en jévenes y muchas veces
secundaria a causas protrombdticas. La cefalea subaguda, las crisis
y los déficits focales son los sintomas mas frecuentes. Los estudios
radiolégicos suelen mostrar el signo del delta vacio, aunque los
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CASO TROMBOSIS VENOSA CEREBRAL CON INFARTOS
VENOSOS SECUNDARIOS Y ALTERACIONES
EN TC DE PERFUSION

infartos venosos y la HSA son raros. Las alteraciones en TC perfusion en general no estan validadas, si bien en el caso clinico
orientaron a la etiologia y, posteriormente, se correspondieron con las alteraciones en difusion de la RM. El tratamiento en fase
aguda es la enoxaparina ajustada a peso, incluso con lesiones hemorragicas, mientras que en pacientes con ACL positivo el
tratamiento crénico son los dicumarinicos.

Bibliografia

1. Ferro JM, Canhao P. Cerebral venous thrombosis: Etiology, clinical features, and diagnosis. UpToDate. Last updated:
Jun 25, 2021. 2. Ulivi L, Squitieri M, Cohen H, et al. Cerebral venous thrombosis: a practical guide. Practical Neurology
2020;20:356-367. 3. Lin N, Wong AK, Lipinski LJ, et al. Reversible changes in diffusion- and perfusion-based imaging in
cerebral venous sinus thrombosis. J Neurointerv Surg. 2016;8(2):e6.
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SCHWANNOMA DE CAUDA EQUINA.
REPORTE DE DOS CASOS

Gerardo Lopez Flores - Sanatorio San Francisco de Asis Nivel de certeza

José Carlos P. de Salcedo

|

Diseccién subaracnoidea amplia, micro-
estimulacion, identificacion de la raiz originaria
del tumor, exéresis total del tumor.

|

RM lumbosacra. Tumor nodular bien circunscrito
de 12 mm, extramedular-intradural a nivel L4,
que realza después del Gd y desplaza la cauda
equina. HD L5-S1.

RM lumbosacra. Tumor nodular 15 mm
extramedular-intradural a nivel L4, que realza
después del Gd y ocupa todo el canal espinal
produciendo gran compresién CE.

BANCO DE IMAGENES Y VIDEOS EN NEUROLOGIA

Neurorecordings.2023;4(3):17

Resumen

Presentamos dos pacientes con diagnostico por imagen RM con gadolinio de Schwannoma
de cauda equina a nivel L4. Paciente 1: varén de 60 afos, antecedentes varios meses de
dolor lumbar ocasional, no dolor radicular y parestesias nocturnas de miembros inferiores,
exploracion neuroldgica sin déficit. Paciente 2: mujer de 55 afos, dolor radicular L4-L5
izquierdo y parestesias miembro inferior izquierdo de un afio de duracion. En la exploracion
se constata hipoestesia dermatoma L4-L5 izquierdo. En ambos pacientes se propone y
aceptan reseccion microquirdrgica del tumor con apoyo de monitoreo neurofisiolégico.
Reseccion total del tumor, se confirma el diagnéstico de Schwannoma. No complicaciones,
mejoria de los sintomas, sin déficit neuroldgico.

Sexo: hombre/mujer
Edad: 60/55

Diagndstico finall

Schwannoma de cauda equina.

Pruebas complementarias

Para el diagnostico se realizaron los siguientes estudios de imagen: RM lumbosacra sin
y con gadolinio. Se realizaron los estudios preoperatorios y estudios de neurofisiolo-
gia (EMG) de miembros inferiores. Estudio de anatomia patolégica: se confirma el
diagnostico tumor benigno originario de vaina de nervio tipo Schwannoma de cauda
equina

Diagndstico diferencial

Meningioma, neurofibroma, ependimoma mixopapilar, metéstasis intradurales, hernia
discal extruida extra/intradural, TFS/HPC.

Los tumores espinales son aproximadamente el 5-10% de los tumores del sistema nervioso
central (SNC), con un estimado 70-80% en localizacidon intradural-extramedular. Los
schwannomasy meningiomas son los mas comunes en dicha ubicacion. Sus caracterfsticas
en RM, con frecuencia sugieren el diagnéstico y proporcionan informacion importante para
manejo clinico y quirdrgico. Los schwannomas son tumores benignos de la vaina nerviosa,
corresponden al grado | de la WHO y son mds comunes en los nervios periféricos. Cuando
surge en el SNC, un tercio (29%) de ellos se origina en la raiz nerviosa. Son mas frecuentes
(95%) los solitarios y esporadicos. Cuando son grandes y/o con sintomas neurolégicos la
reseccion quirdrgica para descompresion y reseccion total debe plantearse.

Bibliografia

1. Fujii K, Abe T, Koda M, et al. Cauda equina schwannoma with concomitant intervertebral
disc herniation: A case report and review of literature. J Clin Neurosci. 2019 Apr;62:229-
231. Epub 2019 Jan 9. PMID: 30638784. 2. Burton MR, De Jesus O, Mesfin FB. Conus And
Cauda Equina Tumors. 2021 Jun 2. In: StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): StatPearls
Publishing; 2021 Jan. PMID: 28722908. 3. Koeller KK, Shih RY. Intradural Extramedullary
Spinal Neoplasms: Radiologic-Pathologic Correlation. Radiographics. 2019;39(2):468-490.
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LESION TRONOENCEFALICA COMO DEBUT
DE NEURO-BEHCET

Nivel de certeza

Virginia Delgado Gil - Complejo Hospitalario de Especialidades Virgen de la Victoria
Olmo Ledn Plaza

|

Resumen

Paciente mujer de 37 afos sin antecedentes de interés ni habitos tdxicos. Acude a
Urgencias por hormigueo de 2 dias de evolucién en hemicuerpo izquierdo. En las
semanas previas habia presentado cefalea de intensidad leve junto con febriculay dolores
articulares de forma generalizada. A la exploracion en urgencias presenta hipoestesia en
hemicuerpo izquierdo incluida cara. Babinski izquierdo. Marcha normal con tdndem algo
Aftas orales pseudofoliculitis. dificultoso, resto de exploracion neuroldgica normal. Destacaba la presencia de lesiones
compatibles con pseudofoliculitis a nivel lumbar y gldteo bilateral y aftas orales.

Sexo: mujer
Edad: 37

Diagndstico final

NeuroBehcet.

Pruelbbas complementarias

Analitica: leucocitos 12.640, PCR 6.7, resto de paréametros normales. Autoinmunidad
negativa. Serologia para VIH, sffilis, varicela, VHS-1,VHS-2, CMV, hepatitis: negativa. RM de
craneo 'y columna: lesién troncoencefélica con captacion de contraste. LCR: citoquimica
leucocitos 330 (90% mononucleares), proteinas 114.6. Cultivo negativo. PCR para virus
neurotropos negativo. BOC en espejo. TC toraco-abominal: sin hallazgos patolégicos.
PET de cuerpo entero: hipermetabolismo en adenopatias abdominales. HLA B5:
positivo.

Diagnostico diferencial

Esclerosis multiple, ictus isquémico, rombencefalitis por listeria, neuromielitis optica,
lupus eritematoso sistémico.

Discusion

La enfermedad de Behcet es una entidad inflamatoria sistémica que puede danar a
cualquier érgano. La afectacion del sistema nervioso es infrecuente: se presenta entre
el 5y el 10% de los casos, la mayoria, unos 5 anos tras el diagndstico. En el caso de las
manifestaciones en el sistema nervioso central estas se dividen segun la localizacién de
la lesién en parenquimatosas o0 No parenquimatosas. Las lesiones parenquimatosas se
localizan habitualmente en ganglios de la base y troncoencefélo y algo menos a nivel
medular. Cuando el inicio de la enfermedad de Behget incluye lesiones inflamatorias a
nivel troncoencefélico es necesario descartar otras entidades con imagen radiolégica
similar como esclerosis multiple, rombencefalitis infecciosa o ictus isquémico.

Bibliografia

\ 1. Koushun Matsuo, Kei Yamada, Kenji Nakajima, et al. Neuro-Behcet Disease Mimicking
RM cerebral. Lesion hli_peﬂntensa Brain Tumor. American Journal of Neuroradiology. 2005, 26 (3) 650-653. 2. Yoshimura
terglggeiﬁggfclaogggzcaggotgciOH de J, Toyama M, Sekihara Y, et al. Neuro-Behcet's disease mimicking a thalamic tumor.

contraste. No Shinkei Geka 2001;29:527-531. 3. Hadfield MG, Aydin F, Lippman HR, et al. Neuro-
Behcet's Disease. Clin Neuropathol 1997;16:55-60.
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Ptosis v CEFALEA, LA IMPORTANCIA DE LAS
ESTRUCTURAS PERIOCULARES

Nivel de certeza

Inés Muro Garcia - Hospital Universitario de la Princesa

Alba Vieira Campos

W

Ptosis derecha con parpado superior a la
altura del reborde pupilar.

RM cerebral. Ocupacion completa del seno
frontal derecho por material hiperintenso,
que produce abombamiento de sus
paredes.

TC cerebral. Se objetiva desmineralizaciéon
grave/erosion de la pared inferior del seno
frontal derecho que afecta al foramen
supraorbitario derecho.

NEURORECORDINGS " Clinieas, RadiplogicaiN
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Resumen

Varén de 67 afos con antecedentes de HTA, dislipemia, exfumador, que presentaba dolor
en region supraciliar derecha lancinante, con irradiacion frontal y una duracion de minutos,
de un mes de evolucién. Asociaba parestesias en el territorio del dolor y ptosis ipsilateral,
no fluctuante. No describia otros sintomas trigémino-autonémicos, aunque referia
taponamiento nasal bilateral de manera habitual. A la exploracién destacaba ptosis de ojo
derecho, sin alteraciones pupilares. Se objetivaba cierta restriccion a la supraversion en
ojo derecho. No presentaba fatigabilidad. El dolor se desencadenaba a la palpacién de la
escotadura supraorbitaria. No presentaba otras alteraciones en la exploracion.

Sexo: hombre
Edad: 67

Diagndstico finall

Mucocele frontal con compromiso de estructuras orbitarias.

Pruebas complementarias

TC cerebral sin lesiones cerebrales. Analisis sanguineo: anticuerpos antirreceptor de
acetilcolina negativos. RM de érbita: engrosamientos mucoperiésticos y secreciones en
todos los senos paranasales. Ocupacion completa del seno frontal derecho por material
hiperintenso en T2 e hipointenso enT1, con proyeccion hacia la érbita, en relaciéon con posible
de mucocele. TC de senos paranasales: se evidenciaba desmineralizacion grave/erosion en
su pared posterior e inferior que afectaba al foramen supraorbitario derecho. A través del
defecto del techo orbitario derecho protruian secreciones retenidas en el espacio extraconal
superior contactando con el recto superior, sin condicionar desplazamiento del globo ocular.

Diagndstico diferencial

Enfermedad de la union neuromuscular, cefaleas trigémino-autondmicas, lesion ocupante de
espacio con afectacion de Il nervio craneal incompleta.

Discusion

El mucocele es una masa benigna de los senos paranasales que puede conllevar erosion dsea.
Dada su localizacion habitual en seno frontal, puede producir dolor periorbitario, diplopia y
ptosis por edema palpebral. En su valoracién empleamos la TC de senos paranasales para
estructuras 6seas y la RM para diferenciar el contenido. En nuestro caso, la salida de material
mucociliar a la érbita a través de la erosion de la pared inferior de seno frontal explicaria la clinica
del paciente, bien por contacto de las secreciones con estructuras musculares/conectivas o por
lesion de la rama superior del lll nervio craneal, asi como afectacion del nervio supraorbitario/
supratroclear.

Bibliografia

1. Scangas GA, Gudis DA, Kennedy DW. The natural history and clinical characteristics of
paranasal sinus mucoceles: a clinical review. Int Forum Allergy Rhinol. 2013;3(9):712-717.
2. Roncone DP. Frontoethmoidalmucocele presenting with ocular manifestations. Clin Exp
Optom. 2020;103(5):610-617. 3. Rao VM, Sharma D, Madan A. Imaging of frontal sinus disease:
concepts, interpretation, and technology. OtolaryngolClin North Am. 2001,34(1):23-39.
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PSEUDODISTONIA CERVICAL EN ANTEROCOLLIX
SECUNDARIA A HEMATOMA EPIDURAL

Nivel de certeza

Fernando Ayuga Loro - Hospital Tres Culturas

Resumen

Paciente de 39 anos, dado de alta por brote de cuadro depresivo con inhibicién psicomotriz. Durante
el ingreso en Psiquiatrfa comienza con distonfa en anterocollis. Previamente al ingreso, habfa estado
en tratamiento con aripiprazol y sertralina. Durante el ingreso se modifica el régimen terapéutico a
la pauta actual, con olanzapina como antipsicotico. En consulta externa se retira olanzapina, se in-
dica realizacion de RM cerebral y de columna cervical con los hallazgos descritos. Infiltramos toxina
botulinica (50 Ul de botox) en cada esternocleidomastoideo, sin mejorfa del cuadro. Actualmente, el
paciente esta realizando tratamiento rehabilitador y esta pendiente de estudio de trastorno genético
de la coagulacién (estudio basico normal).

Sexo: hombre
Edad: 39

Diagnéstico final

Distonia cervical en anterocollis.

Pruebas complementarias

RM columna cervical: rectificacion con ligeras cérvico artrosis. Ocupacion heterogénea del
Pseudodistonia en anterocollis espacio subdural posterior, a valorar hematoma, con tiempo de evolucion y engrosamiento
focal de ligamento longitudinal posterior. RM cerebral (tras 15 dias de primera RM): exploracién
cerebral sin hallazgos significativos. RM cervical (tras 15 dias de la primera RM): Rectificacion con
ligera cervicoartrosis. Ocupacion heterogénea del espacio subdural posterior, a valorar hematoma-
higroma. Engrosamiento del LIG longitudinal posterior a este nivel.

Discusion

La pseudodistonia es una entidad poco diagnosticada que puede tener etiologias muy diversas,
vasculares (entre ellas el hematoma epidural), infecciosas, traumaticas, etc,; localizadas en columna
cervical. En este caso las caracteristicas del cuadro no son claramente distdnicas ya que la postura
en flexion anterior forzada es continua y no se afecta con otros movimientos voluntarios. A pesar de
ello, nuestro diagnostico inicial era el de una distonia tardia secundaria a tratamiento neuroléptico,
aunque la carga famacoldgica previa no era alta y la suspension de olanzapina no mejoré el cuadro.
Tras la realizacion de la RM cervical, la clinica y la escasa respuesta a toxina botulinica son indicativas
de una peudodistonia secundaria a hematoma epidural espontaneo.

Bibliografia

1.Raju S, Ravi A, Prashanth LK. Cervocal Dystonia mimics: A Case Series and Review of the Literature.
Tremor Other Hyperkinet Mov (NY). 2019 4,9. 2. Skogseid IM.Dystonia--new advances in classification,

Proyeccion sagital de RM cervical i i . 13-
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NEeuroLoGIA/AREA

Otros

CASO

Especializacion/Etiologia
Toxica-yatrogenia

ENCEFALOPATIA CON ONDAS TRIFASICAS SECUNDARIA
A INTOXICACION POR PREGABALINA

Nicolds Jannone Pedro - Hospital Universitario la Fe

Manuel Pedrero Prieto

Nivel de certeza

"

Descargas periddicas a 2,5 Hz, generalizadas de predominio frontal, con decalaje
APy PA (ondas trifasicas).

BANCO DE IMAGENES Y VIDEOS EN NEUROLOGIA

Neurorecordings.2023;4(3):21-22

Resumen

Varén de 45 afios con antecedentes de trastorno bipolar, trastorno
de ansiedad generalizada y abuso de drogas en tratamiento con
paroxetina, olanzapina, pregabalina y litio. Es llevado a Urgencias
por alteracién conductual. A la exploracién destaca una
disminucion del nivel de consciencia, hiperreflexia global y clonus
aquileo bilateral, sin presentar alteraciones pupilares, rigidez,
hipertermia o diaforesis. Durante el ingreso alterna episodios de
somnolencia y otros de agitacion. Durante los 3 dias de ingreso,
el paciente presenta una mejorfa clinica espontanea hasta su
completa recuperacién, y confiesa un consumo abusivo de
pregabalina en los dias previos al inicio de la clinica (56 capsulas
de 75 mg en 2-3 dias).

Sexo: hombre
Edad: 45

Diagnastico final

Intoxicacion por pregabalina.

Pruebbas complementarias

Analitica sanguinea: destaca leucocitosis con neutrofilia y CK
5346 U/I (posteriormente 974 U/I). No alteraciones idnicas (Na,
K, Ca), de la funcion renal o hepética (incluido amonio). Toxicos
en orina y etanol en sangre: negativos. Litemia: 0,19 mEg/I
(debajo del rango terapéutico). TC cerebral ¢ IRM cerebral:
normales. Puncion lumbar: citobioquimico normal. PCR
negativas para VHS, VWZ, CMV, HHV-6, enterovirus, parechovirus,
L. monocytogenes, S. agalactiae, S. pneumoniae, H. influenzae,
N. meningitidis, E. coli'y C. neoformans. Serologias: negativas
para VHS, VWZ, VEB, CMV, VHB, VHC, VIH, T. pallidum y T. gondii.
EEG: actividad de fondo lentificada en rango theta con ondas
trifasicas.

Diagnostico diferencial

Intoxicacion por litio, sindrome serotoninérgico, sindrome
neuroléptico maligno, meningoencefalitis infecciosa.

La encefalopatia con ondas trifasicas se ha asociado
clasicamente a la encefalopatia hepatica, pero existen casos
debidos a intoxicaciones por farmacos como litio y pregabalina.
En este caso, la litemia descarté la intoxicacion por litio, el LCR,
la etiologfa infecciosa, y no cumplia criterios de sindrome
neuroléptico maligno. Tras la mejoria clinica, el paciente
reconocié un consumo excesivo de pregabalina. La mayoria
de casos se producen por disminucién del aclaramiento renal.




CASO ENCEFALOPATIA CON ONDAS TRIFASICAS SECUNDARIA
A INTOXICACION POR PREGABALINA

Nuestro caso se debid a un consumo con intencidn recreativa, con una funcién renal normal. En conclusién, ante
una encefalopatia con ondas trifasicas, hay que considerar la intoxicacion por pregabalina incluso en pacientes sin
insuficiencia renal.

Bibliografia

1. Sutter R, Stevens RD, Kaplan PW. Significance of triphasic waves in patients with acute encephalopathy: A nine-year
cohortstudy. Clin Neurophysiol.2013;124(10):1952-1958. 2. Parekh M, Dash GK, Ahamed |. Pregabalin Toxicity Manifesting
as Reversible Encephalopathy With Continuous Triphasic Waves in Electroencephalogram. Clin Neuropharmacol.
2017;40(5):226-228. 3. Lee S. Pregabalin intoxication-induced encephalopathy with triphasic waves. Epilepsy Behav.
2012;25(2):170-173.
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NEUROLOGI'A/AREA Neuromuscular / ataxias

Especializacion/Etiologia

CASO Misceldnea | Otros

CIRUGIA INCOMPLETA EN EL SINDROME DEL TUNEL CARPIANO.
EVALUACION ELECTROFISIOLOGICA Y ECOGRAFICA

Nivel de certeza

José Manuel Pardal Fernandez - Hospital General de Albacete

.

Antecedentes: trabajadora manual y diestra, intervenida por
sindrome del tunel carpiano derecho evolucionado (grado
moderado). Anamnesis: Después de 10 dias se quejé de dolor
intenso y continuo en mano, debilidad e impotencia funcional-
Exploracion fisica: demostramos déficit sensitivo global en dedos
I-IV de mano asi como debilidad 4-/5 (MRQ). La electroneurografia
motora demostrd un significativo bloqueo de conduccion en
carpo (figura), que por definicién es un fenémeno relacionado
con disfunciéon aguda.

Sexo: mujer
Edad: 46

Diagndstico finall

Cirugia incompleta en sindrome del tunel carpiano.

et
ot

Descripcién de neuropatia por cirugia incompleta. Ecografia y Pruebas complementarias

electroneurografia. Abajo ecografia del nervio normal tras cirugfa reparadora.

Ecografia y electroneurografia motora: arriba derecha,
imagen ecograficalongitudinal del tinel carpiano: estrechamiento
focal del nervio mediano de unos 17 mm a nivel del punto medio
del tunel. Asimismo, se aprecia en region superior (techo del tunel)
un tejido amplio, engrosado, irregular e hiperecoico, con visible
engrosamiento proximal. Debajo izquierda, electroneurografia
motora del nervio mediano. Registro en musculo abductor pollicis
brevis, y estimulo en palma, mufieca (Iinea volar) y codo anterior.
Bloqueo de conduccidon motora en carpo. Debajo derecha
ecografia de nervio mediano tras 2 semanas de la nueva cirugia;
imagen normal.

Diagndstico diferencial

Tenosinovitis, neuropatia iatrogénica, sindrome del tunel carpiano.

La ecograffa define alteraciones anatémicas sugestivas de cirugias inconclusas. El retinaculo transverso carpal es una
estructura ligamentosa, dura y sujeta firmemente a las paredes laterales. Cuando se secciona solo parcialmente
manteniendo un puente distal, se produce un desplazamiento del mismo por la propia elasticidad, concentrandose la
tension en una pequeha area, lo que genera un incremento notorio del volumen del ligamento en esa localizacion, que
se proyecta distal y hacia debajo. El nervio se comprime y se isquemiza provocando la disfuncion neural (bloqueo de
conduccién) y el dolor persistente neuropético. La semiologia electrofisioldgica suele ser caracteristica y la deformacion
morfoldgica bastante identificable mediante ecografia.

Bibliografia

1. Stevens JC. AAEM minimonograph #26: The electrodiagnosis of carpal tunnel syndrome. Muscle Nerve 1997,20:1477-
1486. 2. Dumitru D, Amato AA, Zwarts M. Electrodiagnostic Medicine. Philadelphia: Hanley & Belfus; 2002. Pags. 159-224.
3. Gelberman RH, Hergenroeder PT, Hargens AR, Lundborg GN, Akeson WH. The carpal tunnel syndrome. A study of carpal
canal pressures. J Bone Joint Surg Am 1981; 63: 380-383.
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CASO

. Patologia cerebrovascular | Cefalea | Anatomia.
NEUROLOGIA/AREA | yariantes de la normalidad

Especializacion/Etiologia
Malformacion vascular | Anatomia. Variantes de
la normalidad

ACUFENO PULSATIL, CEFALEA OCCIPITAL Y SINTOMAS
VISUALES DEBIDOS A FISTULA ARTERIOVENOSA
DURAL DE FOSA POSTERIOR Nivel de certeza

Oscar Duran Borrella - Complejo Asistencial Universitario de Leén

Iria Beltran Rodriguez

Angiografia cerebral por sustraccion digital
(ASD). FAV dural con aporte desde a. cerebral
posterior derecha (ACI), a. occipital derecha
(ACE), ramas cervicales de arteria vertebral
izquierda (VI).

Resumen

Varén de 75 afos que consultd por actfeno pulsétil, cefalea y alteracion visual. El paciente
referia episodios de acufeno pulsatil izquierdo intermitente de un afio de evolucién,
sincrono con latido cardiaco. Posteriormente, comenzd a presentar cefalea occipital
izquierda al apoyar la cabeza sobre la almohada, detectando un punto anatémico concreto
(lateral izquierdo a la protuberancia occipital externa) en el que, al presionar, el actfeno
desaparecia. Con el tiempo el actfeno se hizo continuo. Meses después, asocioé visualizacion
episddica y frecuente “como de pompas de jabdn con destellos de luz y colores”y “niebla
blanquecina en campo visual izquierdo” La exploracion neuroldgica fue normal.

Sexo: hombre
Edad: 75

Diagndstico final

Fistula arteriovenosa dural de fosa posterior tipo II-lll de Borden.

Pruebas complementarias

Se realizd una TC cerebral que puso de manifiesto datos radioldgicos compatibles con
posible vascularizacion anémala en la calota occipital, motivo que animé a realizar una
angio-RM cerebral y, ante los hallazgos de la misma, una angiografia cerebral por
sustraccion digital (ASD) que mostrd la existencia de una gran fistula arteriovenosa (FAV)
dural en fosa posterior que recibfa aporte desde la arteria cerebral posterior derecha,
arteria occipital derecha y ramas cervicales de la arteria vertebral izquierda, confluyendo
en la torcula y drenando desde ahi a ambos senos transversos (FAV dural tipo II-lll de la
clasificacién de Borden).

Diagnéstico diferencial

Malformaciones vasculares (MAV), pérdida auditiva neurosensorial, ototoxicidad, lesiones
cocleares, pseudotumor cerebri, enfermedades autoinmunes.

El acdfeno es una percepcién auditiva proxima a la cabeza en ausencia de una fuente
externa. Puede ser unilateral, bilateral, continuo, intermitente o pulsatil. El acufeno
pulsétil sincrono con el latido cardfaco constituye entre el 5-10% de las consultas por
acufenos, orientando, aunque no exclusivamente, a una etiologia vascular. Las FAV durales,
infrecuentes, son causa importante de acufeno pulsatil. Una forma de clasificar las FAV
es mediante la clasificacion de Borden. El gold standard para su diagnéstico es la ASD. El
tratamiento etioldgico incluye la embolizacién endovascular y/o extirpacion quirdrgica de
la misma. El tratamiento médico no etioldgico es poco eficaz.

Bibliografia

1.RiccilL, KarlePM.Tinnitus pulsatil: Caso clinicoy revision de laliteratura. Rev.Otorrinolaringol.
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G. Pulsatile tinnitus—a review of 84 patients. J Neurol. 1998 Mar;245(3):137-42. doi: 10.1007/
s004150050193. PMID: 9553842. 3. Herraiz C, Aparicio JM. Claves diagnosticas en los
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NEeuroLoGIA/AREA

Especializacion/Etiologia

SINDROME DE BROWN SEQUARD DE INICIO BRUSCO POR
EXTENSA MIELOPATIA CERVICAL COMPRESIVA

Nivel de certeza

Maria Teresa Alba Isasi - Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca

Juan Carlos Navarro Garcia

RM cervical secuencias T2 y STIR sagital, axial
T2. Extensa mielopatfa asociada a hernia discal
posterolateral izquierda C5- C6 (sagitales).

En secuencia axial se muestra la afectacion
hemimedular.

NEURORECORDINGS " Ciiniosa, Badiclo SIS
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Resumen

Mujer de 63 afios con antecedentes de hipotiroidismo y leucemia mieloide crénica bajo
respuesta a nilotinib, que consulta por debilidad de extremidades izquierdas de inicio
brusco hacfa 24 horas y evolucién progresiva. No presenta otra clinica neuroldgica o
sistémica acompafnante, ni dolorosa. A la exploracion presentaba hemiparesia 4/5 vy
hemihipoestesia izquierda, con actitud pseudoatetésica de la mano y sin un claro nivel
sensitivo. Destaca la presencia de datos de piramidalismo (Hoffman izquierdo, reflejos
osteotendinosos muy vivos en miembros inferiores y clonus inagotable izquierdo),
apalestesia izquierda y fallo en la discriminacion térmica de extremidades derechas.

Sexo: mujer
Edad: 63

Diagnéstico final

Mielopatia cervical extensa causada por hernia discal posterior C5-C6.

Pruebas complementarias

Ante una exploracion que sugeria de sindrome medular (sindrome de Brown-Sequard)
de inicio brusco, se hicieron las siguientes pruebas complementarias. Analitica: hemo-
grama, bioquimica, coagulaciéon normal; serologias y autoinmunidad negativas. RM
cerebral: normal. Angio-RM de TSAO y Willis: normal. RM cervical: abombamiento discal
en C5/C6 con hernia discal izquierda que junto con hipertrofia de elementos posteriores,
condiciona estenosis moderada-grave del canal y extensa area de mielopatia compresiva
asociada. TC body: sin alteraciones. RM cervical con contraste: sin captaciones anémalas.

Diagndstico diferencial

Mielitis inflamatoria, tumor medular, ictus isquémico.

Discusion

Un sindrome sensitivo-motor hemicorporal de inicio agudo, suele relacionarse con
un problema cerebral. Sin embargo, si en la exploracion el paciente presenta datos de
afectacion medular, la lesion puede estar causada a nivel cervical. Cuando se afecta la
mitad de la médula, se puede hablar de un sindrome de Brown Sequard y se afectara
la fuerza y sensibilidad ipsilateral y la sensibilidad térmica contralateral. Ante un érea de
mielopatia extensa, siempre hard necesario descartar etiologias infeccioso-inflamatorias
y tumorales, antes de aceptar que puede ser causada por la compresién de una hernia
discal.

Bibliografia
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UN CASO RARO DE ABSCESO CEREBRAL CON

SINTOMAS TARDIOS

Gerardo Lopez Flores - Sanatorio San Francisco de Asis
José A. Gutiérrez Diaz y José Carlos P. de Salcedo

Nivel de certeza

Resumen

Vardn de 28 anos de edad sin antecedentes de interés que acude al Servicio de
Urgencia por presentar primera crisis parcial simple de tipo motora, acompanada
de répido deterioro neurolégico (EGC 13) y hemiparesia izquierda 3/5. En el
estudio de TC cerebral urgente se sospecha absceso frente a tumor cerebral.
Después de tratamiento médico, se estabiliza y mejora su condicion neurolégica
(EGC 15) y persiste hemiparesia. Se diagnostica con RM Gd, absceso cerebral
frontal derecho. Se propone y acepta cirugia mediante craneotomia y drenaje
guiado por navegacion. Se comienza terapia antibidtica empirica prolongada
6-8 semanas. Posoperatorio sin complicaciones y total recuperacion sin secuelas
neurolégicas. Los estudios microbioldgicos para bacterias, pardsitos y virus
fueron negativos.

Sexo: hombre
Edad: 28

Imagenes microquirtrgicas. Se observa la gran inflamacion

de la corteza cerebral y pequena coleccion de pus subpial /
subaracnoideo. Drenaje y lavado del AC.

Diagndstico final

RM cerebral. Lesién frontal premotora derecha de 4 cm, con
edema y efecto de masa. Tras Gd, realce de la capsula con
zona central de aspecto necrético.

Carcinomatosis meningea.

Pruebas complementarias

Para el diagndstico se realizaron los siguientes estudios de imagen: TC cerebral,
RM cerebral sin y con Gadolinio (Gd) y RM funcional-TDI. En el seguimiento
posoperatorio se realizaron estudios de RM cerebral con Gd. Se realizaron los
estudios preoperatorios y estudios de microbiologia con las muestras obtenidos
en la cirugia. Los cultivos para bacterias, asi como los estudios de parasitos y virus
resultaron todos negativos.

Diagnéstico diferencial

Tumor cerebral primario, metastasis cerebral, quistes parasitarios.

Discusion

En los AC los gérmenes entran al encéfalo de un foco contiguo, por traumatismo, cirugia o por diseminacidon hematégena
desde un foco distante. En pacientes inmunocompetentes las bacterias son responsable del 95% de los abscesos cerebrales.
Los microorganismos mas comunmente aislados son bacterias anaerdbicas, estreptococos aerdbicos, enterobacterias y
Staphylococcus aureus. Se estima su evolucion: cerebritis temprana (dias 1- 3), cerebritis tardia (dias 4-9), formacion temprana
de cépsulas (dias 10-13) y formacion tardia de capsulas (después del dia 14). La clasica triada de cefalea, fiebre y déficit
neurolégico esta presente solo en el 20% de los pacientes con AC. La cirugla combinada con antibiéticos prolongados sigue
siendo el tratamiento de eleccion..

Bibliografia
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CASO Degenerativo

DEGENERACION BILATERAL DEL TRACTO CORTICOESPINAL

EN ENFERMEDAD DE MOTONEURONA

José Maria Barrios Lépez - Hospital Universitario Virgen de las Nieves
José Pablo Martinez-Barbero

Nivel de certeza

RM cerebral. Hiperintensidad de tractos
cérticoespinales (flechas) en brazo posterior de

Resumen

Varon de 64 afos con factores riesgo vascular, ingresado por debilidad progresiva de
extremidades derechas de 3 meses de evolucion. Inicialmente, comenzé con debilidad
de la pierna derecha, a lo que se anade 2 meses después torpeza manipulativa de la
mano ipsilateral. En la exploracién, destacaba la presencia de fasciculaciones y amiotrofia
de ambos musculos deltoides de predominio derecho, con paresia proximal y distal de
extremidades superiores de predominio derecho y de extremidad inferior derecha con
musculos iliopsoas 4/5 y extensor digitorum brevis 4/5. Los reflejos osteotendinosos de
miembros superiores y rotulianos estaban exaltados con aumento del area reflexdgena y

capsulas internas (A) y transicion de capsulas reflejo cutdneo-plantar flexor bilateral.

internas y mesencéfalo (B).

Sexo: hombre

— I

Edad: 64

Diagnéstico final

Enfermedad de primera y segunda motoneurona tipo esclerosis lateral amiotrdéfica (ELA)
definitiva en fase inicial.

Pruelbbas complementarias

RM cerebral. Disminucién de valores de FA en ambas e . P . . , .
capsulas internas (A); disminucion difusa de la FAy Analitica: hemograma, bioquimica general, autoinmunidad, serologias, proteinograma,

aumento del coeficiente de difusion aparente delos  anticuerpos antineuronales y marcadores tumorales normal. Electroneurografia y

TCE (B).

electromiografia: se registra denervacion activa difusa en cuatro niveles metaméricos

K
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distintos, sin patrén reinervativo, con estudio de nervios periféricos normal, por lo que
se sitUa la lesién neurdgena de forma difusa y segmentaria a nivel del asta anterior. RM cerebral sin contraste: se observa
hiperintensidad en secuencia T2/FLAIR que afecta bilateralmente a los tractos corticoespinales (TCE) desde la corteza motora
adyacente a surcos centrales hasta mesencéfalo. Angio-RM de troncos supra-adrticos y poligonos de Willis normal.

Diagnéstico diferencial

Lesiones cerebrovasculares isquémicas y hemorragicas, déficit de vitamina Bz, enfermedades asociadas a anticuerpos
anti-MOG, enfermedad de Wilson, encefalopatia por capecitabina, leucodistrofias hereditarias (adrenoleucodistrofia
ligada al cromosoma X), enfermedad de Charcot-Marie- Tooth ligada al cromosoma X.

Discusion

En pacientes con ELA y esclerosis lateral primaria (ELP) se ha descrito la presencia de hiperintensidad de sefal de los TCE en
secuencias T2/FLAIR de RM. Este hallazgo se atribuye a cambios neuropatoldgicos observados en ELA como degeneracion, muerte
axonal y desmielinizacion de la primera motoneurona desde el cortex motor primario a lo largo del TCE (giro precentral subcortical,
centro semioval, brazo posterior de la cépsula interna y pedinculos cerebrales). En estudios de RM con imagenes volumétricas y
con tensor de difusién, la afectacion del TCE en pacientes con ELA se ha asociado a una progresién mas rapida y peor prondstico
funcional. Es importante descartar lesiones vasculares isquémicas, hemorrdgicas y déficit de vitamina Biz, entre otras causas.

Bibliografia
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motor neuron degeneration marker in clinically verified amyotrophic lateral sclerosis. J Neurol Sci. 2016;367:177-183. 2.
Senda J, Atsuta N, Watanabe H, et al. Structural MRI correlates of amyotrophic lateral sclerosis progression. J Neurol Neurosurg
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CASO Neoplasias

MENINGIOMAS CLINOIDEOS PEQUENOS PRODUCIENDO
NEUROPATIA OPTICA COMPRESIVA. PRESENTACION
DE DOS CASOS

Gerardo Lépez Flores - Sanatorio San Francisco de Asis
José A. Gutiérrez Diaz

Nivel de certeza

|

Resumen

Presentamos un varén de 47 afos (caso #1) y una mujer 50 afios (caso #2),
con sintomas progresivos de disminucién de agudeza visual y alteraciones del
campo visual de diferente magnitud, en los que después de valoracion neuro-
oftalmologia y estudios de campimetria/PEV, se diagnostica una neuropatia
Optica compresiva. En la RM cerebral con Gadolinio de ambos pacientes, se
diagnoéstica un meningioma pequeno del clinoide anterior, que comprime el
nervio optico (NO) izquierdo. Se propone y acepta cirugia. Caso # 1 Reseccion
total Simpson | con discreta mejoria de la neuropatia. Caso # 2 resecciéon
Simpson Il con gran mejorfa. Se confirma el diagnostico de meningioma grado
| de la WHO. No complicaciones quirdrgicas, sin nuevos déficits neuroldgicos.

Sexo: hombre/mujer

Edad: 47/50
Paciente 1: tumor lateral al nervio dptico que invade el canal - — -
dptico. Paciente 2: tumor medial con menos invasién del canal Diagnaostico final

optico.

Meningioma grado | WHO.

Pruebas complementarias

Para el diagnostico se realizaron los siguientes estudios de imagen:
RM cerebral sin y con Gd. Ademas, se realizd valoracion por Neuro-
oftalmologia, estudio de campo visual y potenciales evocados visuales
(PEV). En el paciente # 1, la neuropatia se caracterizd por disminucion de
agudeza visual, afectaciones campimetricas (defecto altitudinal) y en PEV se
observa disminucion de la amplitud como traduccién del dafio axonal. En el
paciente # 2, disminucion leve de agudeza visual y se observaron alteraciones
campimetricasinespecificas.No se realizd PEV. Estudio de anatomia patoldgica:
meningioma grado | WHO.

Diagnéstico diferencial

Tumor hipofisario, craneofaringioma, tumor del nervio 6ptico, aneurisma ACI segmento clinoideo y supraclinoideo.

Meningioma clinoideo (tercio interno del ala menor del esfenoides), se origina a partir de las células meningoteliales (union
dural-aracnoidea) adheridas a la apofisis clinoide anterior (ACP) y se extienden a o largo de la duramadre. A medida que crecen
van desplazando o incluso invadiendo las estructuras neurovasculares circundantes. Debido a la compleja anatomia meningea
regional se pueden presentar con diferentes patrones de crecimiento, los que adquieren gran tamafo antes de su diagnos-
tico suponen un verdadero reto y los resultados quirdrgicos pueden ser muy variables. Para su tratamiento y cura un diagnéstico
precoz es siempre ventajoso. La sospecha clinica oportuna permite diagnosticar a aquellos tumores que producen sintomas
compresivos precoces del nervio éptico.
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NEUROLOGiA/AREA Patologia cerebrovascular
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CASO Ictus | Trauma

DISMINUCION DEL NIVEL DE CONSCIENCIA DE UN PACIENTE
HOSPITALIZADO EN TRAUMATOLOGIA

Nivel de certeza

Sabela Novo Ponte - Hospital Universitario Puerta de Hierro Majadahonda
Rosa Almansa Castillo

—

Resumen

Vardn de 70 afios con antecedentes personales de HTA, EPOC y trombosis venosa
profunda 4 afos antes. Presenta una fractura pertrocantérea izquierda por lo
que se realiza fijacion con clavo intramedular. Tras la cirugia inicia un cuadro
confusional agudo vy a las 12 horas petequias axilares, tetraparesia, insuficiencia
respiratoria y disminucién del nivel de consciencia que precisa intubacion
orotraqueal. A las 48 horas del ingreso presenta mejoria clinica, con recuperacion
del nivel de consciencia, que permite la extubacion, con recuperacion progresiva
de la funcion motora, sin otros déficits neuroldgicos.

RM cerebral, secuencia DWI, plano axial 12 fila (36h), multiples .
focos hiperintensos en SB. 22 fila (10dias) resolucién parcial de Sexo: hombre

las lesiones. Edad: 70

Diagnéstico final

Embolia grasa cerebral.

Pruelbbas complementarias

Hemograma: anemia y trombopenia leve. TC cerebral y Angio-TC de troncos
supraadrticos urgente: no muestran alteraciones agudas. Angio-TC de arterias
pulmonares: no muestra signos de tromboembolismo pulmonar. RM cerebral
a las 32 horas: patrén en "cielo estrellado” en DWI RM cerebral a los 10 dfas:
resolucién parcial de lesiones.

Diagnéstico diferencial

Isquemia aguda troncoencefdlica.

El sindrome de embolia grasa es una complicacion potencialmente mortal
asociado a fracturas de huesos largos. La triada clinica implica complicaciones
respiratorias, neuroldgicas y hematoldgicas. En el diagnostico se requieren dos
criterios mayores (insuficiencia respiratoria, afectacién del SNC y petequias) y
tres menores (taquicardia, fiebre, anemia, trombopenia, aumento VSG, particulas
de grasa en FO/orina/esputo). La RM cerebral muestra una imagen inmediata
caracteristica en DWI llamada "cielo estrellado" expresion de microinfartos y en
SWI expresién de lesion petequial. La carga lesional se relaciona con el nivel de
consciencia en el debut y la resolucion de las lesiones en DWI parece indicar
buen prondstico.

Bibliografia
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CASO

NEUROLOGI'A/AREA Patologia cerebrovascular

Especializacion/Etiologia
Ictus

OTRO CASO MAS DE ICTUS JUVENIL...

Francisco Mufoz Escudero - Hospital Virgen de la Salud

Alvaro Jamilena Lopez

Nivel de certeza

RM cerebral. Cortes de secuencia Flair
donde se objetivan lesiones cronicas
en territorio de la frontal derecha'y
hemisferio cerebeloso derecho.

TC coronaria. Margen sacular que
nace a nivel de cara inferior basal del
ventriculo izquierdo que impresiona
de diverticulo congénito como
primera posibilidad.

NEURORECORDINGS " Clinioas, Halpioi

Resumen

Mujer 49 afos, sin factores de riesgo cardiovascular. No hébitos téxicos Un ingreso previo en su
pais de origen (Colombia) 5 afos atras por ictus isquémico cerebeloso derecho con estudio no
concluyente. En tratamiento con acido acetilsalicilico 100 mg/dia. No antecedentes familiares.
Acude a Urgencias por cuadro subito de dificultad en la articulacion del lenguaje y adormecimiento
en hemicara izquierda. Entendia y podia nominar, pero le costaba la éptima articulacion de
manera importante. El cuadro ha ido cediendo hasta autolimitarse totalmente en treinta minutos.
Exploracion Fisica: Tendencia a la hipertension:147/91. No otros hallazgos. Exploracién neurolégica
en Urgencias: sin hallazgos. Normal. Puntuacion Escala NIHSS: 0.

Sexo: mujer
Edad: 49

Diagnéstico final

Ictus isquémico por embolismo desde diverticulo cardfaco congénito.

Pruelbbas complementarias

Analitica: hemograma, coagulacion, bioquimica renal, hepética, lipidica, glucémica, marcadores
tumorales, onconeuronales, estudio hipercoagulabilidad y serologias en sangre sin arrojar resultados
patolégicos. ECG y Holter ECG 24 h normales. TC cerebral y RM cerebral: lesiones isquémicas en
diferentes estadios evolutivos en diferentes territorios vasculares: hemisferio cerebeloso izquierdo,
insula derecha y lébulo occipital derecho. Ecocardiograma transtoracico, transesofagico, RM y TC
cardiaca: imagen sacular de 25x27x37 mm en region inferoposterior de ventriculo izquierdo con cuello
de entrada de 10x28 mm. Dicha imagen presenta pared muy delgada, trabeculada y con movimiento
asincronico, sugerente todo ello de diverticulo ventricular congénito.

Diagndstico diferencial

Aneurismas, hernias, pseudoaneurismas.

Un diverticulo cardiaco es un defecto congénito ventricular que se comporta anatémicamente
como saculaciones con funciéon contractil conservada, que conectan con el ventriculo a través de un
pequeno cuello. Suelen cursar asintomaticos aunque pueden debutar con embolismo o muerte subita.
El diagnostico es ecocardiografico con apoyo en RM, TC y cateterismo cardiaco para caracterizacion
anatomica y estudio cinético. No estan definidas categoricamente las opciones de tratamiento,
por lo que se deben valorar: a) actitud expectante (diverticulo pequefio y paciente asintomético),
b) anticoagulacion (si embolismos sistémicos documentados) y ¢) colocacién de DAI (prevencion
arritmias malignas). El fallo cardiaco y la rotura de la lesion son las causas mas habituales de mortalidad.

Bibliografia

1. Jeserich M, Merkle N, Gobel H, et al. Congenital left ventricular apical aneurysm or diverticulum
mimicking infarct aneurysm and a right ventricular diverticulum in an adult. Clin Res Cardiol
2006;95(7):373-378. 2. Makkuni P, Kotler MN, Figueredo VM. Diverticular and aneurysmal structures
of the left ventricle in adults: report of a case within the context of a literature review. Tex Heart
Inst J 2010;37(6):699-705. 3. Marijon E, Ou P, Fermont L, et al. Diagnosis and outcome in congenital
ventricular diverticulum and aneurysm. J Thorac Cardiovasc Surg 2006;131(2):433-437.
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Neoplasias

DiPLOPIA DE ORIGEN TUMORAL

Elisabet Madrigal Lkhou - Hospital Universitario de Burgos

Alicia Hernando Asensio

Nivel de certeza

RM cerebral. Lesién compatible con glioma
difuso de tronco de 30x20x37 mm. Presenta
intensa captacion de contraste y VSCr x3.3,
sugiere alto grado.

NEURORECORDINGS " Clinieas, RadiplogicaiN

Neurorecordings.2023;4(3):31

Resumen

Mujer de 43 anos sin antecedentes personales de interés. Sin hdbitos téxicos. No tratamiento
habitual. Acude al servicio de Urgencias por un cuadro de diplopia binocular junto con cefalea
en region frontoparietal bilateral de intensidad leve, con buena respuesta a analgésicos
presente desde los dias previos. Sin otra clinica acompafante. En la exploracion neuroldgica
se observa: disartria leve, endotropia con limitacién en la abduccién del ojo derecho y minima
limitacion en la abducciéon del ojo izquierdo, nistagmo horizontorrotatorio en la mirada hacia
la izquierda. Resto de PPCC normales. No alteraciones campimétricas. Hemiparesia izquierda
4-/5. No déficit sensitivo. RCP extensor izquierdo. Hoffman positivo izquierdo. ROT 3/5. Marcha
levemente parética.

Sexo: mujer
Edad: 43

Diagnostico final

Glioma difuso de alto grado en troncoencéfalo.

Pruebas complementarias

Analitica: hemograma, coagulacion, bioquimica con funcién renal e iones normales.
Perfil lipidico con colesterol total 199, HDL 64 y LDL 124. Perfil hepatico normal. Hormonas
tiroideas en rango. Serologias VIH, hepatitis B, hepatitis C y IUes negativa. Estudio del liquido
cefalorraquideo: aspecto claro, leucocitos 1/ulL, 35 hematies/uL, glucosa 64 mg/dl, proteinas
25 mg/dl. Cultivo negativo. Bandas oligoclonales negativas.

Diagnostico diferencial

Tumores, infecciones, entre ellas tuberculomas, abscesos y toxoplasmosis, metastasis, neuro-
Behcet, sarcoidosis, leucoencefalopatia multifocal progresiva, enfermedades desmielinizantes.

Discusion

Los gliomas difusos diagnosticados en la edad adulta representan menos de un 2% del
total, con una media de edad al diagnéstico comprendida entre los 30-40 afos. La clinica
neurolégica deriva de la compresion e infiltracion de las estructuras cerebrales adyacentes. Lo
mas caracteristico es la aparicion de neuropatias craneales, siendo mas frecuente la afectacion
del VI'y VII PC, signos piramidales y cerebelosos. Presentan un rapido deterioro neurolégico.
En la RM cerebral es caracteristico la captacion de contraste y la afectacion de méas de 2/3
del troncoencéfalo, extendiéndose con frecuencia a los pedunculos cerebrales y hemisferios
cerebelosos. Con la espectroscopia se observa un aumento en los niveles de acetilcolina con
disminucién en N-acetil-aspartato.

Bibliografia
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ENFERMEDAD DE CREUTZFELDT-JAKOB DE INICIO

MOTOR

Silvia Pastor Yvorra - Hospital Nuestra Sefora de Sonsoles

Mireya Fernandez-Fournier

Nivel de certeza

|

Electroencefalograma. Anomalfas periddicas/
pseudoperiddicas en forma de ondas trifasicas con
respuesta fotoparoxistica tipo 3.

Anatomia Patoldgica. Vacuolizacién confluente.
Depdsitos granulares y densos difusos, y depdsitos
sindpticos perivasculares de PrPsc.

RM cerebral: secuencias DWI, ADC y FLAIR. Expansion
de lesiones corticales hacia regiones parieto-
occipitales bilaterales.

NEURORECORDINGS " Cliniess,

e

Resumen

Paciente con distonfa del pie derecho seguida de debilidad progresiva de la pierna
derecha y alteraciones visuales inespecfficas. En los siguientes 6 meses comienza con
tendencia al llanto ocasional, olvidos frecuentes y debilidad en el brazo derecho v la
pierna izquierda. Durante el afo siguiente, presenta una paralisis de la mirada vertical,
marcha parkinsoniana, empeoramiento de los déficits de la funcién ejecutiva y de la
memoria a corto plazo, pensamientos obsesivos y sindrome pseudobulbar. En etapas
finales desarrolla mioclonfas negativas y alucinaciones visuales. La paciente fallece 21
meses después del inicio de los sintomas.

Sexo: mujer
Edad: 79

Diagnéstico final

Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob esporadica.

Pruebas complementarias

Puncidén lumbar: proteinas 53,1 mg/100 ml, TAU 734 pg/ml, p-TAU 33 pg/ml|, proteina
14-3-3 negativa. RM cerebral: hiperintensidad T2/FLAIR con restriccion a la difusién en
regiones corticales parieto-occipitales bilaterales. EEG: descargas parieto-occipitales
periddicas, con respuesta fotoparoxistica tipo 3. Otras: laboratorio y serologias, DAT-
SCAN, PET-TC y RM cervical normal. Necropsia: depositos de PrPsc tipo 1y 2A en
sustancia gris cortical, estriado y cerebelo. Analisis genético: homocigosidad MM en
el codén 129 del gen PRNP.

Diagndstico diferencial

Ictus, enfermedad de neurona motora, pardlisis supranuclear progresiva, enfermedad
por cuerpos de Lewy, encefalitis autoinmune, infeccion por VIH, infeccién por Bartonella,
neurosffilis, hipoglucemia, sindrome de Wernicke, enfermedad de Wilson.

Discusion

La enfermedad esporédica de Creutzfeldt-Jakob (ECJ) puede debutar con sintomas
motores hasta en un 2% de los pacientes y con sintomas visuales en un 10%. La
progresion relativamente lenta de los sintomas se observa en el 10% de los pacientes
con una supervivencia de 2 afos. Hasta el 24-33% de los casos muestran solo afectacion
cortical, mas evidente en las secuencias DWI, y esta se correlaciona con una duracién
prolongada del curso de la enfermedad. La proteina 14-3-3 es positiva en el 90% de
los casos. La respuesta fotoparoxistica es frecuente en la variante de Heidenhaim. La
importancia del amplio diagndstico diferencial recae en descartar las causas tratables,
incluidas las enfermedades metabdlicas, autoinmunes y paraneopldsicas.
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