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NOTA

La medicina es una ciencia sometida a un cambio constante. A medida que la investigacion 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 publicacion 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 administracién. Esta recomendacién 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 estad permitida la reproduccién 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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CASO

NEUROLOGIA/AREA Patologia de raquis

Especializacion/Etiologia
Trauma | Otros

TRASTORNO SUBAGUDO DE LA MARCHA

Angel Ferndndez Diaz - Hospital de la Reina

Nivel de certeza

RMN. Corte sagital T1. Se aprecian:
platibasia, fosa posterior estrecha
y compresion bulbomedular por
alteracion de la odontoides.

RMN. Imagen sagital potenciada en T2.

Se aprecian una fosa posterir estrecha,
una platibasia y una ‘invaginacion”
odontoidea

RMN. Imagen axial T2 donde se
demuestra afectacion extrinseca de
zona bulbomedular.

Neurorecordings.2020;3(1):1

Resumen

Paciente con cuadro aparentemente de inicio brusco consistente en torpeza de hemicuerpo
izquierdo de predominio crural. Asocia trastorno disestésico en extremidades izquierdas y
dudosa alteracion de la sensibilidad térmica en el lado derecho del cuerpo. Niega clinica de
pares craneales bajos. La exploracién muestra un sindrome piramidal izquierdo de predominio
braquial con exaltacién de todos los reflejos miotaticos (incluidos hemicuerpo contralateral)
y deltopectorales muy vivos y Babinski bilateral. Se aprecia también hipopalestesia distal en
ambas extremidades inferiores, disestesias tactiles dinamicas en las extremidades izquierdas
y una marcada disminucion de la sensibilidad térmica en el lado derecho. Los pares craneales
son normales.

Sexo del paciente: mujer
Edad del paciente: 58

Diagndstico final

Mielopatia cervical alta por subluxacién atlantoaxoidea.

Pruebbas complementarias

RMN cervical: se aprecia una afectacion medular ocasionada por una compresion
extrinseca de la union craneocervical, con impresion de la apofisis odontoides, platibasia y
una fosa posterior estrecha.

Diagnostico diferencial

Tumor medular.

Ante la aparicion, supuestamente brusca, de una hemiparesia espastica, la causa que mas
frecuentemente se postula es la de la patologia cerebrovascular. Sin embargo, cuando esta
no se acompana de afectacion de territorio craneal, la exploracion del lado contralateral y de
las sensibilidades resultan fundamentales para descartar o confimar la existencia de patologia
medular alta, como era nuestro caso.

Bibliografia

1.Bachs A, Barraquer-Bordas L, Barraquer-Ferrf K, Canadell JM, Modolell A. Delayed myelopathy
following atlanto-axial dislocation by separated odontoid process. Brain 1955;78:537-553.




CASO

NEuroLoGIA/AREA Patologia de raquis

Especializacion/Etiologia
Miscelanea

COMPRESION MEDULAR SECUNDARIA A

HEMATOMA ESPINAL SUBDURAL

Daniel Sdnchez-Tejerina San José - Hospital Universitario 12 de Octubre

Sara Llamas Velasco

Nivel de certeza

RMN. Hematoma intrarraquideo que se
extiende desde region cervical hasta el fondo
de saco tecal de localizacion intradural.
Mielopatia compresiva en D9-D12.

Resumen

Mujer de 91 afos que presenta caida casual desde propia altura con traumatismo
craneoencefélico sin otra focalidad neuroldgica. Se objetiva fibrilacion auricular no conocida
y se inicia anticoagulacion con acenocumarol. Tras 24 horas refiere de manera brusca
acorchamiento en ambos miembros inferiores de cardcter migratorio ascendente junto con
debilidad muscular. Niega dolor lumbar, pérdida de control de esfinteres ni clinica sensitivo-
motora en miembros superiores. A la exploracion destaca paraparesia ligeramente asimétrica
con puntuacién 1/5 en miembro izquierdo y 2/5 derecho. Reflejo cutaneo plantar flexor
bilateral. Reflejos de estiramiento muscular hipoactivos pero simétricos en las 4 extremidades.
Hipoestesia tactoalgésica y cordonal posterior con un nivel aproximado D10.

Sexo del paciente: mujer

Edad del paciente: 91

Diagndstico final

Sindrome medular completo secundario a hematoma espinal subdural de origen traumético.

Pruebas complementarias

La analitica con hemograma, bioquimica y hemostasia basica no mostrd alteraciones
relevantes, incluidos pardmetros de coagulacién en rango de normalidad. RMN medular: extenso
hematoma intrarraquideo de localizacion subdural, hiperintensoenT1y T2 y que se extiende desde
la region cervical hasta el fondo del saco tecal. Se dispone rodeando y desplazando anteriormente a
la médula que se muestra comprimida y desplazada anteriormente. El nivel de mayor compromiso
se produce a la altura de D9-D12, coinciendo con un codgulo posterior y donde existe una
hiperintensidad de sefal intramedular que traduce mielopatia compresiva. Adicionalmente se
objetivd en RMN globo vesical que se comprobd después con sondaje vesical.

Diagnéstico diferencial

Infarto medular completo, fractura vertebral traumatica con compresién medular secundaria,
Compresion medular neoplasica.

Discusion
Los hematomas medulares subdurales son un tipo de hemorragia medular espinal cuya
frecuencia, aunque incierta, es menor que los de localizacion epidural. Las causas mas

habituales son la traumatica y las secundarias a procedimientos quirdrgicos. Existen casos
relacionados con farmacos antiagregantes, anticoagulantes y fibrinoliticos. Un porcentaje no

despreciable de casos permanece sin causa clara, se denominan esponténeos o idiopaticos. Se presentan de forma abrupta
con clinica compresiva medular, no siendo posible distinguirlos clinicamente de los hematomas epidurales. Requieren
manejo quirdrgico urgente, mediante laminectomia y evacuacion del hematoma, en caso de clinica neuroldgica grave
puesto que el tratamiento precoz se correlaciona con un mejor pronostico funcional.

Bibliografia

1. Shaban A, Moritani T, Al Kasab S, et al. Spinal Cord Hemorrhage. Journal of Stroke and Cerebrovascular Diseases. 2018;
27(6):1435-46. 2. Maddali P, Walker B, Fisahn C, et al. Subdural thoracolumbar spine hematoma after spinal anesthesia: a rare
occurrence and literature review of spinal hematomas after spinal anesthesia. Cureus 2017,9: €1032. 3. Ismail R, Zaghrini E,
Hitti E. Spontaneous Spinal Epidural Hematoma in a Patient on Rivaroxaban: Case Report and Literature Review. The Journal
of Emergency Medicine. 2017; 53(4):536-9.
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CASO

NEUROLOGiA/AREA Epilepsia | Patologia cerebrovascular

Especializacion/Etiologia
Ictus

MIOCLONIAS COMO MANIFESTACION DE

ICTUS NEONATAL

Esther Maiso Merino - Hospital Universitario de Getafe Alvaro Ramos

Fernandez

Nivel de certeza

RMN cerebral. Areas de restriccion
del agua libre en region
occipitoparietal y parietal posterior
izquierdas.

RMN cerebral. Hipersenal de
sustancia blanca hemisférica
y pérdida de diferenciacién
corticosubcortical y de ribete
cortical en zonas afectadas.

BANCO DE IMAGENES Y VIDEOS EN NEUROLOGIA

Neurorecordings.2020;3(1):3

Resumen

Reciénnacidoatérmino (41 semanas) de peso adecuado para la edad gestacional, sin antecedentes
personales (embarazo controlado normal, parto eutécico) nifamiliares de interés. A las 27 horas de
vida presenta leve palidez facial y mioclonias de ambos miembros superiores y miembro inferior
derecho, de segundos de duracidon que ceden espontaneamente. En el electroencefalograma
(EEG) se observa actividad epileptiforme sobre el hemisferio izquierdo con persistencia alta,
seguido de lentificacion generalizada del trazado. Se inicia tratamiento con fenobarbital con buen
control de las crisis. En resonancia magnética (RM) cerebral se confirma la presencia de lesiones
isquémicas agudas en territorio de cerebral media izquierda.

Sexo del paciente: hombre
Edad del paciente: 0

Diagnéstico final

Ictus isquémico neonatal en territorio de arteria cerebral media izquierda. Epilepsia focal secundaria.

Pruebas complementarias

EEG: actividad epileptiforme tipo punta seguida o no de onda lenta sobre el hemisferio izquierdo
con persistencia alta (algo mas evidente en regidn posterior), en cuatro ocasiones se evidencia inicio
de punta onda periddica a +1,5-2 Hz que va aumentando de amplitud manteniéndose durante
varios segundos (60 aproximadamente) sequido de lentificacion generalizada del trazado. Estos
episodios coinciden con movimientos tipo mioclénicos en mano derecha con posterior rigidez de
las cuatro extremidades, finalizando con llanto agudo, siendo compatibles con crisis epilépticas. RM
cerebral: Secuencias difusion y secuencias T2.

Diagnéstico diferencial

Encefalopatia hipdxico-isquémica, ictus hemorrdgico, meningitis, encefalitis, sindrome de
abstinencia, encefalopatia mioclénica precoz.

Discusion

El accidente cerebrovascular neonatal es una patologia poco frecuente, que tiene una incidencia
estimada de 35/100.000 recién nacidos, siendo el 80% ictus isquémicos. Su importancia radica en
su elevada morbimortalidad. Debemos pensar en él ante signos de focalidad en la exploracién
neurolégica que se producen de forma brusca (convulsiones, asimetria en los movimientos o
posturas anormales), alteracion en la ecogenicidad en ecografia transfontanelar o factores de riesgo
protrombdtico. Las crisis comiciales son una de las manifestaciones mas frecuentes, generalmente
focales del lado contralateral al hemisferio afecto, ocurriendo en su mayorfa en los primeros dias de
vida. La RM cerebral es la técnica diagnostica de eleccién, que permite identificarlos de manera precoz.

Bibliografia

1. Lehman LL, Rivkin MJ. Perinatal arterial ischemic stroke: Presentation, risk factors, evaluation, and
outcome. Pediatr Neurol 2014;51:760-8. 2. Kirton A, Armstrong-Wells J, Chang T, et al. Symptomatic
neonatal arterial ischemic stroke: The international pediatric stroke study. Pediatrics 2011;128:e1402-
10. 3. Villora-Morcillo N, Cordero-Castro C, et al. Ictus isquémico presumiblemente perinatal: factores
de riesgo, hallazgos clinicos y radioldgicos. Rev Neurol 2017; 64: 543-8.




NEUROLOGIA/AREA | 0tros

Especializacion/Etiologia

CASO Toxica-yatrogenia

ENFERMEDAD DE MARCHIAFAVA-BIGNAMI

Nivel de certeza

Amanda Alvarez Noval - Hospital de Leén
Rebeca de la Fuente Blanco

Resumen

Varén de 60 afos que presenta al despertar pérdida de fuerzay sensibilidad en extremidad superior
izquierda. Entre sus antecedentes destacan enolismo crénico, tabaquismo, hipertension arterial,
polineuropatia sensitiva y atrofia cerebelosa con ataxia de la marcha desde 2002, sarcoidosis
hepdtica y pulmonar, hepatitis B, pancreatitis aguda (2006) e infarto agudo de miocardio (2012).
Sigue tratamiento antiagregante, antihipertensivo e hipolipemiante.

Asullegada a Urgencias se objetiva buen nivel de conciencia, disartria leve, lenguaje sin elementos
disfasicos, pares craneales normales, extincién visual izquierda, pronacion de extremidad superior
izquierda, hipoestesia braquiocrural izquierda y grave dismetria dedo-nariz izquierda y talén-rodilla
bilateral.

Sexo del paciente: hombre
Edad del paciente: 60

Diagnostico final

Enfermedad de Marchiafava-Bignami.

Pruelbbas complementarias

Analitica completa en la que se observa un déficit de 4cido félico. Serologias negativas.
Electrocardiograma en ritmo sinusal. Radiografia de térax sin alteraciones. TC craneal: lesiones
hipodensasencuerpo calloso, hipodensidad parcheadaen sustanciablancasubcortical y periventricular,
y atrofia cerebelosa. RM craneal con angioRM: adelgazamiento del cuerpo calloso, hiperintenso en
T2, con llamativa cavitacion en rodilla anterior, cuerpo y esplenio, y ausencia de restriccion a la difusion;
ateromatosis carotidea bilateral con oclusion de arteria carétida interna izquierda.

Diagndstico diferenciall

Otras lesiones del cuerpo calloso de etiologia desmielinizante, vascular o tumoral.

La enfermedad de Marchiafava-Bignami es una patologia poco frecuente con signos clinicos
inespecificos, a menudo infradiagnosticada. Ocurre en pacientes con historia de consumo crénico
de alcohol asociado a déficit de B2 o 4cido folico. El papel de las pruebas de imagen es esencial
para el diagndstico. Radioldgicamente se caracteriza por lesiones simétricas predominantes en
capas centrales del cuerpo calloso, respetando las capas ventrales y dorsales (“signo del sdéndwich”).
En la fase aguda, puede observarse una hipersefal en T2 y restriccion a la difusion. No existe un
RN, C tratamiento especifico. Se recomienda el aporte de tiamina y vitaminas del complejo B, como
. Cuerpo calloso adelgazado, . . . L .,
hipointenso enT1 y hiperintenso en vitamina Bi2 y dcido félico, y la abstencién absoluta de alcohol.
T2, con llamativa cavilacion quistica

en rodilla y esplenio. Bibliogrofl'o

1. Parmanand HT. Marchiafava-Bignami disease in chronic alcoholic patient. Radiol Case Rep.
2016 Jul 9;11(3):234-7. 2. Hillbom M, Saloheimo P, Fujioka S, et al. Diagnosis and management of
Marchiafava-Bignami disease: a review of CT/MRIconfirmed cases. J Neurol Neurosurg Psychiatry.
2014 Feb;85(2):168-73. 3. Iwai T, Matsuo K, Morii-Kitani F, et al. Marchiafava-Bignami disease
with hyperintensity on late diffusion-weighted imaging. Acta Radiol Short Rep. 2014 Aug
18;3(7):2047981614543284.
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NEUROLOGI'A/AREA Patologia cerebrovascular

Especializacion/Etiologia

CASO Ictus

ICTUS ISQUEMICO EN EL TERRITORIO DE LA ARTERIA
DE PERCHERON: HALLAZGOS RADIOLOGICOS

Nivel de certeza

Velina Nedkova Hristova - Hospital Universitario Ramon y Cajal
Rafael Carlos Toledano Delgado

Resumen

Varén de 37 afios sin antecedentes relevantes que es traido al Servicio de Urgencias
por cuadro de somnolencia de unas 24 horas de evolucién. En la evaluacién inicial,
el paciente presenta somnolencia y un nivel de alerta fluctuante. En la exploracion
neuroldgica se objetiva ptosis palpebral bilateral, midriasis pupilar izquierda y
aboliciéon de la respuesta fotomotora bilateral. La exploracion de la motilidad ocular
muestra una oftamoplejfa internuclear bilateral y una abolicion de los movimientos
oculares en el plano vertical.

Sexo del paciente: hombre
Edad del paciente: 37

RMN. Lesiones taldmicas RMN. Lesion

que restrigen en mesencefélica que

DWI/ADC compatibles restringe en DWI/ADC, Diagndstico final
con infarto taldmico compatible con infarto

paramediano bilateral. mesencefélico agudo.

Ictus isquémico agudo en el territorio de la arteria de Percherdn.

Pruebas complementarias

Ante la sospecha inicial de que el cuadro clinico tuviera un origen vascular, se
realiz6 una TC craneal multimodal (TC simple, angio-TC cerebral/TSAo y
TC- perfusién) que no mostrd datos de isquemia aguda ni oclusién de grandes
vasos. Una puncion lumbar no mostré datos inflamatorios. Una angio-TC de los
senos venosos fue normal. El estudio cardioldgico con electrocardiograma y
ecocardiograma también fue normal. En las siguientes horas del ingreso, una
RM cerebral con estudio de difusion mostré un ictus agudo en el territorio de la
arteria de Percherén.

RMN. Infarto taldmico RMN. Infarto

paramediano bilateral. mesencefélico agudo. . o . .
Diagnostico diferencial

Trombosis basilar, infarto venoso taldmico bilateral (oclusion del seno recto),
encefalitis con afectacion talamica, metabolopatias.

Discusion
Este caso muestra que un infarto en el territorio de la arteria de Percherén puede
no tener un correlato evidente en el estudio vascular con TC multimodal en la fase

aguda, siendo la RM cerebral con secuencias DWI/ADC determinante a la hora de
llegar a un correcto diagnostico.

Bibliografia

1. Cruz-Cosme C, Marquez-Martinez M, Aguilar-Cuevas R, et al. Sindrome de la
arteria de Percheron: variabilidad clinica y diagndstico diferencial. Rev Neurol 2011;
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NEUROLOGI'A/AREA Neuromuscular / ataxias

Especializacion/Etiologia

CASO Genético / idiopatico

CANSANCIO E HIPERCKEMIA

Juan Francisco Buendia Martinez - Hospital Comarcal del Noroeste Nivel de certeza
de la Regién de Murcia
Marianela Sdnchez Martinez

Resumen

Varén de 55 afios sin antecedentes de interés. Niega consanguinidad, aunque sus
padres comparten el segundo apellido y son naturales de un pequefio pueblo.
HiperCKemia detectada con 45 afos de forma incidental, con niveles de CK en
rango 3000-13000 U/L (x20-70 limite superior de la normalidad). No refiere
limitaciones en su vida diaria. Como Unica sintomatologia refiere que se cansa antes
que la gente de su edad al caminar largas distancias (es cazador). Exploracion
fisica: no debilidad facial. Biceps derecho 4/5, biceps izquierdo 4+/5. Resto de
grupos musculares con fuerza normal. Leve elevacién escapular bilateral con los
movimientos de flexoextensién del brazo. No retracciones o atrofias. Resto de
exploracién normal.

Sexo del paciente: hombre
Edad del paciente: 55

Diagndstico final

Miopatia asociada a ANO-5.

Pruebas complementarias

Estudio neurofisiolégico: normal. Biopsia muscular: hallazgos miopéticos
inespecificos. Resonancia (RM) muscular: los aductoresy semimembranosos son
los musculos mds afectados. Los musculos gracilis, sartorio y recto femoral estan
respetados. La distribucion asimétrica puede apreciarse en los gliteos mayores,
vasto interno y biceps femoral (més afectados en lado derecho) y en los gemelos
y soleo de la pierna (predominio en el lado izquierdo). Este patrén asimétrico de
afectacion de compartimento posterior de muslo y pierna con gracilis y sartorio
respetados es caracteristico pero no patognomonico de las miopatias asociadas
a ANOS. Estudio genético: variante patogénica en el gen ANO5 (c.172C>T) en
homozigosis.

Las miopatfas asociadas al gen de la Anoctamina 5 (ANO5) pueden presentarse
como una hiperCKemia asintomética, una miopatia distal (fenotipo Miyoshi) o
una distrofia de cinturas (LGMD2L). Caracteristicamente la CK suele estar muy
elevada (x10-20 los limites normales). En ocasiones pueden simular una miopatia
inflamatoria (inicio subagudo con dolor, CK muy elevada y actividad espontanea
en EMG) o como una miopatia metabdlica (intolerancia al ejercicio e incluso
mioglobinuria). Se considera una fenocopia de la disferlinopatia. La RM muscular

Syrgbérfggaegtéonpnofg?ig??eegteelva'\?rnr?sggay?Jieema o puede ayudar a diferenciar el origen estructural de enfermedades musculares
gracills y sartorio respetados, en casos dudosos. Las anoctaminopatias presentan un patron asimétrico de

afectacion muscular caracteristico aungue no patognomaonico.

Bibliografia

1. Muscle MRI findings in limb girdle muscular dystrophy type 2L. Neuromuscul
Disord 2012;22. 2. Schessl| J, Kress W, Schoser B. Novel ANO5 mutations causing
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NEUROLOGIA/AREA | Otros

Especializacion/Etiologia

CASO Autoinmune / sistémico

NEUROSARCOIDOSIS CON COMPROMISO
BULBO-MEDULAR

Alejandro Blazquez Gonzalez - Hospital Universitario Infanta Sofia
Marina Mata Alvarez-Santullano

Nivel de certeza

Resumen

Varén de 27 afos que acude por parestesias en MMIl y déficit motor en MSI tras
realizar ejercicio moderado. AP: neuralgia de Arnold izquierda, hepatitis B. En estudio
por adenopatias prehiliares. Origen senegalés. Sin otros AP o AF de interés. Se realiza
RMN craneocervical secuencia sagital T1 y T2, axial T1 y T2 centrada a nivel C2 tras la
administracion de gadolinio. Se visualiza engrosamiento y realce leptomeningeo en cara
dorsal del cordén medular a nivel de la unién bulbomedular. Se visualiza alteracion de la
sefal hiperintensa en T2 en los cordones posteriores, bilateral y simétrica. No se visualizan
otras alteraciones en el momento actual. Se comenta con neurorradiologia, con sospecha
de neurosarcoidosis sin poder descartar linfoma o TBC.

Sexo del paciente: hombre
Edad del paciente: 27

Diagndstico final

Neurosarcoidosis con afectacion bulbo-medular.

Pruebas complementarias

Punciéon lumbar: citologfa: pleocitosis de linfocitos maduros. Cultivo de micobacterias y
estudio de neurosffilis negativos. Bioquimica LCR: proteinas 49,5 mg/dl, aloimina 33 mg/
dlgG 5,59 mg/dl, ratio IgG 0,17, se observan bandas oligoclonales en LCR.« EMG/ENG:  sin
datos de polineuropatia o polimiopatia. Rx térax: prominencias en ambos hilios pulmonares
de aspecto nodular, sugestivos de sarcoidosis. Dx anatomopatoldgico de ganglios
linfaticos toracicos: inflamacion cronica granulomatosa, no se observan BAAR en la tinciéon
de Zhiel. PCR de TBC negativa. No signos histolégicos de malignidad.

RMN. Engrosamiento y realce leptomeningeo

en cara dorsal del cordén medular a nivel Discusion

de la unién bulbo-medular. No se visualizan . . o . .
otros realces patolégicos. La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa sistémica cuya prevalencia es baja,

aungue aumenta notablemente en algunas poblaciones, como en Africa Occidental.
Dado que no existe una prueba definitiva para el diagnéstico de neurosarcoidosis (NS), se
proponen los criterios de Zajieck: NS definitiva: histologfa positiva en SNC. NS probable:
datos de inflamacion en SNC y datos de sarcoidosis sistémica. NS posible: ninguno de los
otros criterios. Este paciente serfa un caso de NS probable, dada la inflamacion del SNC
medida por proteinas elevadas, bandas oligoclonales en LCR y lesion en RMN compatible
con NS; ademas de la evidencia de sarcoidosis sistémica medida por Rx de térax y biopsia
de ganglios linfaticos.

Bibliografia

1. Joseph FG, Scolding NJ. Neurosarcoidosis: a study of 30 new cases. J Neurol Neurosurg
Psychiatry [Internet]. 2009 Mar 1 [cited 2018 Apr 91:80(3):297-304. 2. Pawate S, Moses H,
Sriram S. Presentations and outcomes of neurosarcoidosis: a study of 54 cases. QJM An
Int J Med [Internet]. 2009 Jul [cited 2018 Apr 9];102(7):449-60. 3. Neurologic sarcoidosis
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NEUROLOGI’A/AREA Trastornos cognitivos

Especializacion/Etiologia

CASO Degenerativo | Toxica-yatrogenia

LA IMPORTANCIA DE VER EL CORAZON EN
LA DEMENCIA

Nivel de certeza
Susana Lopez Gallardo - C.S. Santa Hortensia )

Isabel Contreras Calzada - C.S. Valdelasfuentes. Madrid

Resumen

Paciente que presenta desde hace dos afos quejas
cognitivas de intensidad creciente, caracterizadas por
una afectacion de memoria anterdégrada asi como una
tendencia a la dificultad para la nominacion de objetos
comunes, que le interfieren de manera importante
— | en la fluencia del lenguaje, generdndoles problemas
para la comunicacion. No presenta AP de interés. Tras
estudios complementarios, se diagnostica de deterioro
cognitivo moderado (MMSE 19/30) tipo Alzheimer GDS
4-5. Se le solicita a su MAP realizacién de ECG, que es
normal, antes de iniciar tratamiento con rivastigmina
’ _ transdérmica, que se inicia sin incidencias. En control a
e [ : - los tres meses en consulta, se realiza control ECG que

ECG. Se valora alargamiento progresivo del intervalo PR (las fechas indican la onda P) hasta conduce a la retirada del parche de rivastigmina.
que una onda P (la cuarta en la imagen) se bloquea.

Sexo del paciente: mujer
Edad del paciente: 72

Diagnostico final

Blogqueo auriculoventricular de segundo grado (Mobitz 1 -tipo Wenckebach).

Pruebas complementarias

ECG de control: se valora alargamiento progresivo del intervalo PR (las fechas indican la onda P) hasta que una onda P (la
cuarta en la imagen) se bloquea (no se sigue de QRS). Bloqueo auriculoventricular de segundo grado, tipo Wenckebach.

Diagnéstico diferencial

Cardioembolismo, diseccién arterial, vasculitis/sindrome antifosfolidos, trombofilia, ateroesclerosis prematura, migrafia
acompanada.

Discusion

El bloqueo AV de 2.° grado tipo | (Mobitz I/Wenckebach), se caracteriza por un progresivo enlentecimiento de la conduccion
auriculoventricular hasta la suspensién completa del paso del impulso. El ECG valoraré alargamiento progresivo del intervalo
PR hasta que una onda P se bloguea (no se sigue de QRS), con complejo QRS normal. La rivastigmina tiene efectos vagales,
responsables de producir bradicardia y/o bloqueos de conduccion cardiaca, con o sin antecedentes de enfermedad cardiaca. Su
uso se contraindica en la enfermedad del seno y cardiopatias arritmogénicas. Las actuales guias de tratamiento de la enfermedad
de Alzheimer consideran la bradicardia como contraindicacion relativa para el uso de inhibidores de la acetilcolinesterasa.

Bibliografia

1. Uptodate:  https//www.uptodate.com/contents/rivastigmine-drug-information?source=preview&anchor=F218889
#F218889. Acceso: 12/sept/2017.
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NEUROLOGiA/AREA Enfermedades desmielinizantes

Especializacion/Etiologia
Neoplasias | Autoinmune / sistémico | Infecciosas
/ inflamatoria / desmielinizante

CASO

LESION DE APARIENCIA TUMEFACTIVA COMO
DEBUT DE ESCLEROSIS MULTIPLE

Nivel de certeza

Fernando Romero Delgado - Hospital General Universitario Gregorio Marandn
Alberto Lozano Ros

Resumen

Mujer de 26 afios sin antecedentes de interés que presenta dolor retroorbitario derecho de tres dias de
evolucion sin asociar inyeccion conjuntival ni lagrimeo. Posteriormente, comienza con acorchamiento en
region malary hemilengua derecha. Horas mas tarde percibe torpeza con la mano derecha que le dificulta la
escritura. Dos meses antes habia presentado una sensaciéon de acorchamiento en miembro inferior derecho
que se resolvié en una semana. En la exploracion fisica se objetiva hipoestesia en regién V2-V3 derecha,
reflejos miotéticos exaltados en miembro superior derecho y reflejo cutadneo plantar derecho indiferente.

Sexo del paciente: mujer
Edad del paciente: 26

Diagndstico final

Esclerosis multiple remitente recurrente.

Pruelbbas complementarias

Hemograma, bioquimica, coagulaciéon, ANA, ANCA, ENA: sin alteraciones/negativo. Serologia
en suero para VHB, VHC, VIH, CMV, VEB, IUes, borrelia y brucella negativa. Rx térax: sin hallazgos
significativos. TAC craneal: drea de hipodensidad de bordes mal definidos, en regién periatrial
izquierda. Tras la administracion de CIV no se objetiva claro realce patolégico. RMN cerebral: se
observan 9 lesiones hiperintensas en T2, de origen desmielinizante. Captan gadolinio la lesion periatrial
izquierday el n. dptico izquierdo. Puncién lumbar: liquido claro en agua de roca. Presion de apertura
11cmH:0. 2 hematies/mcl, 2 leucocitos/mcl, glucosa 59, protefnas 52 mg/dl. BOC IgG +. BOC IgM +.
BOC IgM lipido-especificas +.

Diagnostico diferencial

RMN. Corte sagital, Se observan
lesiones periventriculares,
infratentoriales y una
yuxtacortical. El nimero total de
lesiones fue de 9 (3IT).

RMN. Solo capta de forma .
incompleta [a lesion tumefactiva. - 1y mor de bajo grado, LES, sarcoidosis, neuroborreliosis, LMP, Séjgren, CADASIL, NMOSD.

Corte coronal: tenue realce
prequiasmatico del nervio 6ptico
izquierdo.

La mayorfa de las lesiones desmielinizantes no exceden los 0,6 cm de didmetro maximo, se ha
establecido un limite de 3 cm para considerarse tumefactivas. Es una forma de presentacion infrecuente,
con una prevalencia estimada de 3/1.000.000 hab/afio, por lo que no existen series largas. Se ha de
realizar diagndstico diferencial con tumores, abscesos, encefalomielitis aguda diseminada; es necesaria
la realizacion de biopsia en algunos casos. Responden bien a los corticoides. No parecen asociarse con
un curso de la enfermedad mas agresivo. Nuestra paciente fue tratada con 1 g de metilprednisolona
durante 5 dfas con recuperacion completa; inicid tratamiento con acetato de glatirdmero y no ha
presentado reacidas en el siguiente afo.

Bibliografia

TAC Cranealrea de 1. Miller DH, Weinshenker BG, Filippi M, et al. Differentjal diagnosis of suspected multiple sclerosis: a
hipodensidad de bordes mal consensus approach. Mult Scler [Internet]. 2008 Nov [cited 2013 Nov 14];14(9):1157-74. 2. Polman CH,
definidos en region periatrial Reingold SC, Banwell B, et al. Diagnostic criteria for multiple sclerosis: 2010 Revisions to the McDonald
izquierda que no se adscribe a criteria. Ann Neurol [Internet]. 2011 Feb;69(2):292-302. 3. Filippi M, Rocca MA, Ciccarelli O, et al. MRl
ningun territorio vascular. No se L B . . : S

observa realce. criteria for the diagnosis of multiple sclerosis: MAGNIMS consensus guidelines. Lancet Neurol [Internet].

— 2016;4422(15):1-12.
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NEUROLOGIA/AREA Patologia de raquis

Especializacion/Etiologia

CASO Degenerativo

CAMPTOCORMIA

Nivel de certeza

Elena Casas Pefna - Complejo Asistencial de Burgos
Sandra Arnaiz Senderos

Resumen

Mujer de 63 afos con enfermedad de Parkinson desde hace 20 afos. Durante los Ultimos 17, ha
desarrollado una postura de anteroflexién del tronco en bipedestacion, cada vez mayor. En base
ala clinicay a los hallazgos observados en resonancias magnéticas, se sometio a una artrodesis
de L4-S1, que no fue eficaz. Tampoco logré mejoria tras la infiltracion de toxina botulinica en
los rectos abdominales o medidas ortopédicas. EF: temblor de reposo, bradicinesia y rigidez
bilateral leve con reflejos posturales conservados (estadio 2 de Hoehn y Yahr). Anteroflexiéon de
tronco mayor de 75° parcialmente reductible al apoyar ambas extremidades superiores sobre
una superficie e hiperextension cervical compensatoria. Escaso braceo.

Sexo del paciente: mujer
Edad del paciente: 63

Diagnostico final

Camptocormia en paciente con enfermedad de Parkinson.

Pruelbbas complementarias

U Analitica completa (con estudio de cobre, ceruloplasmina, vitamina Bz, cido félico, hormonas
tiroideas, hierro, ferritina e inmunoglobulinas) normal. Proteinograma normal. DATscan:
moderada hipocaptacion en putamen izquierdo y leve en caudado ipsilateral, compatible con
degeneracién leve-moderada del sistema nigroestriatal izquierdo. RM columna dorsolumbar
(20009, tras artrodesis): tornillos transpediculares en L4, L5 y S1 en correcta localizacion. No se
observa atrofia de la musculatura paraespinal. RM columna dorsolumbar (2014): atrofia
de ambos psoas con predominio en el lado derecho. Infiltracion grasa de la musculatura
paravertebral. Tornillos transpediculares en L4, L5 y S1. RM craneal: sin alteraciones significativas.

Diagnéstico diferencial

Miopatia, espondiloartrosis, distrofia muscular, distonia de los musculos rectos abdominales,
enfermedad de Parkinson, patologia psicégena, yatrogena, paraneoplésica, cerebrovascular.

Reduccidn de la anteroflexidn de tronco La camptocormia se define como una flexién anormal del tronco durante la bipedestacion,
con el apoyo. que disminuye durante el decubito o con el apoyo y se incrementa con la deambulacion. Las
pruebasde imagen que apoyan el diagnostico suelen mostrarinfiltracion grasa de la musculatura
paravertebral. El diagnéstico diferencial incluye enfermedades musculares (miopatias, distrofias),
Oseas, neurologicas (cerebrovascular, distonia, enfermedad de Parkinson, esta Ultima la mas
frecuente), paraneoplasicas, yatrégenas o psicogenas. Habitualmente, existe mala respuesta
terapéutica. Esta indicado el tratamiento etiolégico en funcién de la causa, fisioterapia o toxina
botulinica si existe sospecha de distonfa de musculos rectos abdominales

Bibliografia

1. Srivanitchapoom, P, Hallet M. Camptocormia in Parkinson s disease: definition, epidemiology,
pathogenesis and treatment modalities. J. Neurol Neurosurg Psychiatry, 2016 Jan;87(1):75-85.
2. Lenoir T, Guedj N, Boulu P, Guigui P, Benoist M. Camptocormia: the bent spine syndrome, an
RMN. Degeneracién grasa de la update. Eur Spine J. 2010 Aug; 19(8):1229-37. 3. Bertram KL, Stirpe P, Colosimo. Treatment of
musculatura paravertebral. camptocormia with botulinum toxin. Toxicon. 2015 Dec 1;107:148-53.
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CASO

MUTISMO ACINETICO POR ICTUS ISQUEMICO
DE LA ARTERIA CEREBRAL ANTERIOR Nivel de certeza

Alberto Lozano Ros - Hospital General Universitario Gregorio Marafnén
Jahir Andrés Miranda Acuna

NEUROLOGiA/AREA Patologia cerebrovascular

Especializacion/Etiologia
Ictus

RMN. Se observa un area de afectacion

de la sustancia blanca en el lado

izquierdo, con compromiso del giro

frontal superior y girus cingular.

RMN. Lesion frontal parasagital

izquierda que restringe a la difusion.

RMN. Se observa disminucion de la
sefal en mapa ADC complementario
al area de restriccion de la difusion en
DWI.

b
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Resumen

Mujer de 79 afios con antecedentes de HTA, DM-II, ictus isquémico de ACP izquierda y enfermedad de
Alzheimer con GDS 4. Paciente que estando ingresada por infeccion urinaria complicada, es valorada
por un cuadro clinico de mutismo de tres dias de evolucidn e inicio agudo. En la exploracion neurolégica
se objetivd un nivel de consciencia preservado pero ausencia completa de emision espontanea de
lenguaje y actividad motora voluntaria. La mirada conjugada estaba centrada y los pares craneales
conservados. Presentaba leve hemiparesia derecha con rigidez generalizada de predominio derecho.
No habia fiebre ni otros sintomas acompafantes y el cuadro infeccioso urinario estaba en resolucion.

Sexo del paciente: mujer
Edad del paciente: 79

Diagndstico final

Ictus isquémico de la arteria cerebral anterior izquierda.

Pruelbbas complementarias

Analitica general normal. EEG globalmente lentificado sugerente de encefalopatia difusa de grado
medio sin actividad epileptiforme ni datos de estado epiléptico. Puncién lumbar: liquido claro con
bioquimica, microbiologia y citologia normales. RM cerebral: leucoaraiosis supratentorial moderada.
Cavidad malécica con area de gliosis periférica, en relacion conictus antiguo de ACP izquierda. Se observa
area de mayor extension de afectacion de sustancia blanca con compromiso del giro frontal superior,
girus cingular y esplenio del cuerpo calloso con importante restriccion de la difusion compatible con
ictus isquémico de territorio de ACA izquierda.

Diagndstico diferencial

Estatus epiléptico, encefalitis infecciosa, cinesia extrapiramidal, catatonia.

La abulia se define como una disminucién de la actividad esponténea y del habla con una latencia
prolongada de respuesta a érdenes, siendo el mutismo acinético un estado mas grave. Ambos deben
diferenciarse de formas de estupor-coma, acinesia extrapiramidal, catatonia, etc. Pueden aparecer
en infartos bilaterales de ACA por afectacion del girus cingular, cuerpo calloso y otras estructuras,
siendo mas infrecuente en lesiones unilaterales donde el estado abulico tiende a evolucionar
a una negligencia motora contralateral. En nuestro caso, el curso agudo de la clinica junto con la
neuroimagen fue clave en el diagnéstico, a la vez que se descartaron otras causas comunes de
estados mutistas como estatus epiléptico o encefalitis infecciosa.

Bibliografia

1. Anderson CA, Arciniegas DB, Huddle DC, Leehey MA. Akinetic mutism following unilateral anterior
cerebral artery occlusion. J Neuropsychiatry Clin Neurosci. 2003; 15(3):385-6. 2. Kumral E, Bayulkem
G, Evyapan D, Yunten N. Spectrum of anterior cerebral artery territory infarction: clinical and MRI
findings. Eur J Neurol. 2002; 9(6):615-24.




CASO

NEUROLOGIA/AREA | 0tros

Especializacion/Etiologia
Otros

HIDROCEFALIA EX VACUO

Laura Redondo Robles - Hospital Universitario de Salamanca

Nivel de certeza

TAC craneal. Corte axial. Dilatacion ex
vacuo de ambos ventriculos laterales,
especialmente el izquierdo.

- N
hotd D .
TAC craneal. Corte coronal. Dilatacion
ex vacuo de ambos ventriculos laterales,
especialmente el izquierdo.

Resumen

Paciente de 32 afnos con antecedente de encefalopatia connatal con retraso mental moderado
que presentd su primera crisis epiléptica ténico-clonica en julio de 2017; por este motivo, se le
realizé una TAC craneal que demostrd una hidrocefalia ex vacuo.

Sexo del paciente: hombre
Edad del paciente: 32

Diagndstico finall

Hidrocefalia ex vacuo.

Pruelbbas complementarias

TAC craneal: dilatacion ex vacuo de ambos ventriculos laterales, especialmente el izquierdo,
generando cavidades rellenas de liquido cefalorraquideo que se extienden hasta la tabla interna
del crédneo, sin interposicion de tejido cerebral.

Diagnéstico diferencial

Hidrocefalia obstructiva.

Discusion
En la hidrocefalia exvacuo existe una expansion de los ventriculos cerebrales que no se acompana
de un incremento de presion intracraneal (a diferencia de lo que ocurre habitulamente en
la hidrocefalia) ya que, en este caso, la ventriculomegalia es debida a la expansion de los

ventriculos para rellenar el espacio ocupado por parénquima cerebral atréfico residual a una
lesion cerebrovascular o traumatica.

Bibliografia

1. Sevillano Garcia MD, Cacabelos Pérez P, et al. Alteraciones del liquido cefalorraquideo y
de su circulacion: hidrocefalia, pseudotumor cerebral y sindrome de presion baja. Medicine.
2011;10(71):4814-24.
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NEUROLOGiA/AREA Patologia cerebrovascular

Especializacion/Etiologia

CASO Ictus

SINDROME DE HIPERPERFUSION CEREBRAL: LA IMPORTANCIA
DE LA SOSPECHA CLINICA Y LAS PRUEBAS DE IMAGEN

Nivel de certeza

Maria Gutiérrez Sanchez de la Fuente - Hospital Clinico San Carlos
Carlos Ignacio Gémez-Escalonilla Escobar

Resumen

Mujer de 56 afios hipertensa, diabética y dislipémica, diagnosticada de estenosis
de la arteria carétida interna (ACI) grave bilateral asintomatica, decidiéndose
tratamiento quirdrgico mediante endarterectomia. El primer procedimiento
sobre la ACl derecha no presentd incidencias, tres meses después se realizd
procedimiento sobre la ACl izquierda. Al quinto dia tras la intervencion, la paciente
acude a urgencias por presentar episodios autolimitados de una hora de duracion

/ /

\ de cefalea, alteracién del lenguaje y torpeza del miembro superior derecho,
TAC craneal basal (A): no hay signos de isquemia ni coincidiendo con elevacion de tension arterial. La exploracién neuroldgica entre
hemorragia aguda. AngioCT (B 'y C): asimetria de los vasos episodios era normal.

entre los hemisferios.

Sexo del paciente: mujer
Edad del paciente: 56

Diagnostico final

Sindrome de hiperperfusion cerebral.

Pruebbas complementarias

RM créneo FLAIR (A): leve hiperintensidad en la corteza Se realizd en urgencias estudio mediante TAC craneal y secuencias angiograficas,
hemisférica izquierda y PWI (B y C): aumento de flujo mostrando asimetria en la vascularizacion hemisférica izquierda en la angioTC. El
sanguineo en hemisferio izquierdo. . L . o
estudio neurosonoldgico resulté poco valorable por dificil ventana transtemporal.
EI EEG no mostro actividad epileptiforme. Se completé estudio con RMN craneal,
donde se observaba una leve hiperintensidad en la corteza hemisférica izquierda en FLAIR, y un aumento de flujo sanguineo
en hemisferio izquierdo en las secuencias de perfusion. Todo ello fue compatible con un sindrome de hiperperfusion cerebral
(SHPC). Tras el control estricto de las cifras tensionales, desaparecieron la cefalea y los episodios deficitarios, y fue dada de alta
asintomatica a los pocos dias.

Diagnéstico diferencial

Ictus, ataque isquémico transitorio, crisis epileptica, emergencia hipertensiva con focalidad neurologica.

El sindrome de hiperperfusion cerebral es una complicacién grave que aparece en el 1-3% de los pacientes sometidos a
revascularizacion carotidea. Fisiopatoldgicamente se relaciona con una pérdida de la autorregulacién cerebrovascular junto
con cifras tensionales elevadas tras el procedimiento. Las manifestaciones clinicas son diversas, destacando la cefalea, los déficit
focales y las crisis comiciales. Clasicamente el diagndstico se realiza mediante la demostracion de un aumento de las velocidades
de flujo mayores del 100% en la arteria cerebral media respecto al valor basal mediante doppler transcraneal. En nuestro caso
destacamos el empleo de la RM de perfusién para su diagnostico ante un paciente con clinica congruente y ausencia de ventana
de insonacion.

Bibliografia

1. Ballestero-Pomar M, Alonso- Aglero G, Tejada- Garcia J, et al. Cerebral hyperperfusion syndrome in carotid
revascularisation surgery. Rev Neurol. 2012 Oct 16;55(8):490-8. 2. Lieb M, Shah U, Hines GL. Cerebral hyperperfusion
syndrome after carotid intervention: a review. Cardiol Rev. 2012 Mar-Apr;20(2):84-9. 3. Bouri S, Thapar A, Shalhoub J, et
al. Hypertension and the post-carotid endarterectomy cerebral hyperperfusion syndrome. Eur J Vasc Endovasc Surg.
2011 Feb;41(2):229-37.
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NEUROLOGI'A/AREA Epilepsia | Patologia cerebrovascular

Especializacion/Etiologia

CASO Malformacion vascular

HAMARTOMAS CEREBRALES

Nivel de certeza

Laura Redondo Robles - Hospital Universitario de Salamanca

Resumen

Paciente de 29 afios con los siguientes antecedentes personales: tabaquismo
y mutacion factor V Leyden diagnosticada tras trombosis de arteria subclavia
izquierda en 2014; realizo tratamiento anticoagulante oral durante seis meses. Entre
los antecedentes familiares destacaba mutacion factorV Leyden en una tia materna.
Tia materna en estudio por lesion cerebral. Acudié a urgencias en varias ocasiones
en 2017 por haber presentado varios episodios de similares caracteristicas que
consistian en mareo inespecifico y sensacién de “despersonalizacion”. No referia
pérdida de conciencia ni otros sintomas asociados. En la exploracion fisica no se
observaron lesiones cutdneas, ungueales ni dentarias. La exploracion neurolégica
se encontraba dentro de la normalidad.

RMN. Lesion de morfologia  RMN. Lesion de morfologia

nodular de 6 mm nodular de 8 x 10 . .
hiperintensa en secuencias  mm (TxCC) localizada Sexo del paciente: hombre
potenciadas en FLAIR adyacente al agujero de f .
localizada en regién Monro derecho. No capta Edad del paciente: 29

parahipocampal derecha.  contraste.
Diagndstico final

Epilepsia focal secundaria a hamartoma temporal derecho.

Pruelbbas complementarias

TC craneal urgente sin administracion de contraste venoso que demostrd discreta
asimetria ventricular que afecta a asta frontal del VL derecho y agujero de Monro
ipsilateral. RM craneal: Se identificaban cuatro lesiones de morfologfa nodular de
localizacion intraaxial supratentorial localizadas en regién parahipocampal derecha,
adyacente al agujero de Monro derechoy a la pared lateral derecha del Il ventriculo.
EEG: No se observaron anomalias epileptiformes.

Diagndstico diferencial

Esclerosis tuberosa.

TAC sin contraste. Corte axial. Lesion Discusion

hipodensa adyacente al agujero de . , . . ) : o
Monro derecho. Se trata de un paciente que presento epISOdIOS estereotlpados que sugerian crisis

focales temporales en el que se detectaron varias lesiones sugerentes de hamartomas,
una de ellas localizada en la region parahipocampal derecha por lo que, a pesar
de la normalidad del EEG, se asumié el diagndstico de epilepsia focal secundaria a
hamartoma temporal derecho y se pautd tratamiento antiepiléptico con desaparicion
de dichos episodios. En la anamnesis dirigida y en el estudio complementario (fondo
de ojo, TAC toraco-abdominal y ecocardiograma) no se encontraron otros signos,
sintomas ni lesiones extracerebrales que apoyasen el diagndstico de esclerosis
tuberosa.

Bibliografia

1. Hope Northrup, Darcy A. Krueger and on behalf of the International Tuberous
Sclerosis Complex Consensus GroupTuberous Sclerosis Complex Diagnostic Criteria

T/

[ﬁg gr:ar?if;@l dsg‘mg:gtd’jggee'mctggel;;’;?gg‘- Update: Recommendations of the 2012 International Tuberous Sclerosis Complex
lateral derecha del Ill ventriculo. Consensus Conference. Pediatr Neurol. 2013 October ; 49(4): 243-254. doi:10.1016/].

pediatrneurol.2013.08.001.
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NEUROLOGiA/AREA Patologia cerebrovascular | Patologia de raquis

Especializacion/Etiologia
Ictus

CASO

DOLOR LUMBAR SEGUIDO DE PARAPARESIA AGUDA

Nivel de certeza

Mariano Ruiz Ortiz - Hospital Universitario 12 de Octubre
Patricia Calleja Castano

Resumen

Mujer de 76 anos dislipémica y con claudicacién neurégena por
lumboartrosis L3-S1. Encontrandose previamente en su situacion basal
sin precedente de traumatismo o infeccion, sufre un cuadroiniciado por
un dolor lumbar agudo irradiado a miembro inferior izquierdo que se
sigue en escasas horas de déficit sensitivo-motor en ambos miembros
inferiores y finalmente imposibilidad para la miccién. A la exploracion
se objetiva una paraparesia flacida asimétrica (BM 2/5 Mil, 3/5 MID),
nivel sensitivo de hipoestesia tactoalgésica (T11 izquierdo, L1 derecho)
con alteracion de la sensibilidad cordonal posterior y discriminacién
I térmica preservada. En resumen, se trata de un sindrome cordonal
RMN. Hiperintensidad linear en T2 (pencil-like) en regién posterior de la posterolateral asimétrico agudo precedido de dolor lumbar stbito.

médula T8 hasta el cono medular con un area de restriccion a la difusion. Sexo del paciente' mujer

Edad del paciente: 76

Diagnéstico final

Infarto esponténeo de la arteria espinal posterior.

Pruebas complementarias

RM medular urgente (secuencias 1y T2): sin signos de mielopatia,
se descarta compresion medular aguda. Estenosis discreta del canal
medular L2-L.3 por lumboartrosis. TC aorta urgente: se descarta
diseccion adrtica. RM columna vertebral completa (seis dias
después): lesion medular con restriccion a la difusion que afecta a los cordones posteriores desde T8 hasta el cono medular.
AngioTC de TSA: sin alteraciones en la circulacion vertebrobasilar ni carotidea. Estudio cardioldgico (ecocardiograma y
Holter 24 h): normales. Estudio analitico sin hallazgos significativos.

Diagnéstico diferencial

Compresion medular neoplasica, compresion medular degenerativa, mielitis longitudinalmente extensa.

La isquemia medular es una patologia neurovascular infrecuente. Suele precederse de un evento que compromete la irrigacion
medular (p. ej. una cirugia de aorta), siendo los infartos espinales espontaneos un reto diagnostico por la normalidad de los
estudios de neuroimagen inicial. Suelen ocurrir en pacientes con factores de riesgo vascular y es frecuente el antecedente de
patologia vertebral (que jugaria un papel al comprimir las arterias radiculares suplementarias). La afectacién de la arteria espinal
posterior es mucho mas infrecuente que la anterior. Si el cuadro y la neuroimagen son tipicos (signo de los ojos de buho o
hiperintensidad pencil-like en T2 que restringe a la difusion) no son necesarios mas estudios para establecer el diagnéstico. Su
prondstico es variable.

Bibliografia

1. Novy J, Carruzzo A, Maeder P, et al. Spinal Cord Isquemia: Clinical and Imaging Patterns, Pathogenesis, and Outcomes in
27 Patients. Arch Neurol. 2006;63(8):1113-1120. 2. Zalewski NL, Rabinstein AA, Krecke KN, et al. Characteristics of Spontaneus
Spinal Cord Infarction and Proposed Diagnostic Criteria. JAMA Neurol. 2019;76(1):56-63. 3. Yadav N, Pendharkar H, Kulkarni
GB. Spinal Cord Infarction: Clinical and Radiological Features. J Stroke Cerebrovasc Dis. 2018 Oct;27(10):2810-2821.

DWI. Area de restriccion a la difusion en regiéon medular
posterior y posterolateral izquierda.
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NEeuroLOGIA/AREA

Neuromuscular / ataxias

CASO

IMPOSIBILIDAD PARA LA MARCHA
TRAS CIRUGIA DE CADERA

Patricia Vazquez Alarcon - Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca

Diego Antonio Zamora Pérez

Especializacion/Etiologia
Misceldnea

Nivel de certeza

‘B.Ing.Canal 2

Bung.Canal 2
.50ma.200uv

Neurograffa. A la izquierda el potencial motor de nervio femoral izquierdo
(registro en cuadriceps), a la derecha potencial motor de nervio femoral
derecho.

Electromiograffa. Presencia de actividad espontanea durante el reposo en
cuddriceps derecho (fibrilaciones y ondas positivas), no se obtuvo trazado
voluntario.

BANCO DE IMAGENES Y VIDEOS EN NEUROLOGIA

Resumen

Paciente remitida a la consulta de Neurofisiologia para estudio
de miembro inferior derech y valoracién de radiculopatia. La
paciente referfa desde hacia dos meses (tras intervencion de
prétesis de cadera derecha) paresia de miembro inferior derecho
y parestesias en region anterior de pierna derecha. Artrosis. A la
exploracioén fisica destacaba una debilidad en miembro inferior
derecho de predominio para flexion de cadera y extension de
rodilla, con fuerza conservada para dorsiflexion de pie; ROT
rotuliano izquierdo vivo y derecho no se obtenia.

Sexo del paciente: mujer
Edad del paciente: 71

Diagnostico final

Neuropatia femoral (lesién iatrogénica tras artroplastia de
cadera).

Pruelbbas complementarias

Neurografia motora femoral. Electromiografia cuadriceps
derecho.

Diagnaostico diferencial

Lesion de plexo lumbar, radiculopatia L2-L4, malposicion protesis
cadera.

Las neuropatias periféricas son una complicacién poco
frecuente en las cirugfas de cadera, aunque puede conllevar
graves repercusiones funcionales para el paciente. En los casos
reportados predominan las lesiones de nervio cidtico y, en
menor medida, femoral, obturador y gliteo mayor. En muchos
de los casos se desconoce la etiologfa, aunque la causa de la
lesion del nervio femoral estd en clara relacion con la colocacion
de los separadores utilizados para la exposicion del cotilo.
El diagnostico se basa en la exploracion fisica y se confirma
mediante estudios neurofisiolégicos que permiten identificar el
tipo de lesion, localizacion y oriental al prondstico.

Bibliografia

1. Ferrer Escobar H, Ferndndez Sabate A, Tur Rosello J, et al
Neuropatfas periféricas en protesis total de cadera. Rev. Ortop.
Traum. 1981; 25 IB, n° 1: 151-158. 2. Villanueva Diaz MJ. Lesion
neurolégica iatrogénica en artroplastia de cadera. Presentacion de
dos casos. Rehabilitacion (Madr) 2005;39(2):78-80.
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NEUROLOGI'A/AREA Patologia cerebrovascular

Especializacion/Etiologia

CASO Ictus

AmyLoID SPELLS, MAS ALLA DEL ORIGEN ISQUEMICO
O COMICIAL DE LOS TRASTORNOS PAROXISTICOS

Nivel de certeza

Maria Isabel Laespada Garcia - Hospital Universitario 12 de Octubre
Mariano Ruiz Ortiz

Resumen

Varén de 78 afos con antecedentes de hipertension arterial en tratamiento
farmacologico, glucemia alterada en ayunas, deterioro cognitivo leve de
etiologfa mixta (vascular +/- degenerativa primaria) y episodio de neuralgia
del trigémino derecho postraumatica resuelta en la actualidad, que ingresa a
cargo de Neurologia para estudio de episodios estereotipados y repetitivos de
focalidad neuroldgica autolimitada consistente en parestesias e hipoestesia de
inicio en mano izquierda que se extienden posteriormente a region perioral
ipsilateral. Dichos episodios tienen una duracion de menos de cinco minutos
y comenzaron una semana antes, sumando un total de tres previos al ingreso,
sin desconexion del medio durante los mismos y quedando el paciente
asintomatico entre ellos.

Sexo del paciente: hombre
Edad del paciente: 78

RMN. Se aprecian multiples microhemorragias

subcorticales, extensa hemosiderosis en surcos y un DiognésTiCO lilalel]

pequeno hematoma temporal izquierdo.

Angiopatia amiloide cerebral.

Pruelbas complementarias

Analitica de sangre, ECG y EEG sin alteraciones. TC craneal sin contraste: enfermedad isquémica de pequefio vaso.
Sin signos de patologia intracraneal aguda. RM cerebral: hematoma subagudo en lébulo temporal izquierdo y leve
hemorragia subaracnoidea en surcos de la convexidad derecha. En secuencia de susceptibilidad magnética se identifican
incontables microhemorragias de predominio subcortical y extensa hemosiderosis superficial en surcos supratentoriales. En
secuencias de TR largo existen multiples lesiones hiperintensas confluentes en sustancia blanca subcortical, periventricular
y centros semiovales bihemisféricos. Los hallazgos en su conjunto apuntan a una enfermedad por depdsito de amiloide.

Diagndstico diferenciall

Accidentes isquémicos transitorios en territorio carotideo derecho, crisis epilépticas de tipo focal, auras migrafosas,
amyloid spells.

Discusion

Alrededor del 20% de pacientes con angiopatia amiloide desarrollan sintomas neurolégicos transitorios conocidos como
amyloid spells', que podrian reflejar una actividad anémala en regiones corticales adyacentes a zonas de sangrado o siderosis.
Por ello se hipotetiza sobre la utilidad de los farmacos antiepilépticos para su manejo’. Esta forma de presentacion, si bien
menos frecuente que las tipicas manifestaciones hemorrdgicas, es relevante como parte del diagnostico diferencial de los
paroxismos neurolédgicos. Es fundamental considerar esta etiologfa, pues la adscripcion errdnea de estos fendmenos a una
causa isquémica con la consiguiente antiagregacion/anticoagulacion aumentaria notablemente el riesgo hemorragico®.

Bibliografia

1. Coates R, Bell SM, Coley S, et al. Cerebral amyloid angiopathy: amyloid spells and cortical superficial siderosis. Pract Neurol.
2015 Apr;15(2):124-6. 2. Roch JA, Nighoghossian N, Hermier M, et al. Transient neurologic symptoms related to cerebral
amyloid angiopathy: usefulness of T2*-weighted imaging. Cerebrovasc Dis 2005;20:412-14. 3. 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.
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NEUROLOGIA/AREA Epilepsia

Especializacion/Etiologia

CASO Otros

EPILEPSIA SECUNDARIA A HETEROTOPIA NODULAR
PERIVENTRICULAR CON POLIMICROGIRIA

ASOCIADA, DE DEBUT EN LA EDAD ADULTA Nivel de certeza

Tatiana Espinosa Oltra - Hospital General Universitario Santa Maria del Rosell

Resumen

Mujer de 18 afos con antecedente de dislipemia y sindrome de ovario poliquistico que
debuta con episodios repetidos descritos como desconexion del medio con palidez
cutdnea, apertura ocular mantenida y ausencia de respuesta a estimulos externos,
persistiendo su actividad (caminar, comer), sin automatismos asociados, de un par
de minutos de duracién con posterior sensacion de extrafieza durante los minutos
siguientesy amnesia anterégrada del episodio, compatibles con crisis focales no motoras
con afectacion del nivel de conciencia. Se realizan pruebas complementarias y se inicia
tratamiento con carbamazepina con resolucion de los episodios hasta la actualidad.

Sexo del paciente: mujer
Edad del paciente: 18

Diagndstico finall

Epilepsia secundaria a heterotopia periventricular y polimicrogiria.

RMN. En la pared lateral del atrio derecho, se Pruebas complemenforlos

observan focos nodulares de sustancia gris en ) ) ) ) )
relacién con heterotopia subependimaria. RM cerebral: heterotopia subependimaria y heterotopia subcortical focal

temporal derecha, con polimicrogiria frontal posterior y parietal parasagital bilateral.
EEG: actividad epileptiforme intercritica en region temporal derecha.

Diagndstico diferencial

Displasia cortical focal, heterotopia subcortical en banda, lisencefalia.

Discusion

La heterotopia nodular periventricular posterior bilateral forma parte de un proceso
difuso de alteracion del desarrollo cortical a nivel posterior o infrasilviano, siendo el méas
frecuente de los defectos de migracién neuronal, que puede asociarse tipicamente
con otras malformaciones cerebrales. La polimicrogiria es una malformacién cortical
caracterizada por una corteza con multiples circunvoluciones pequefas separadas por
muchos surcos poco profundos, principalmente a nivel perisilviano, mientras que la
localizacion frontoparietal bilateral es poco frecuente. Estas dos entidades pueden ser
causa de epilepsia farmacorresistente de forma aislada, siendo infrecuente la asociacion
de ambas en un mismo paciente.

RMN. Patron de microgiria frontal posterior y parietal Bibliogroﬁ(]

parasagital bilateral junto con heterotopia subcortical
focal temporal derecha. 1. Wieck G, Leventer RJ, Squier WM, et al. Periventricular nodular heterotopia with
overlying polymicrogiria. Brain 2005;128:2811-21. 2. Tassi L, Colombo N, Cossu M,
et al. Electroclinical, MRI and neuropathological study of 10 patients with nodular
heterotopia, with surgical outcomes. Brain 2005,128:321-37. 3. Mandelstam SA,
Leventer RJ, Sandow A, et al. Bilateral posterior periventricular nodular heterotopia: a
recognizable cortical malformation with a spectrum of associated brain abnormalities.
AJNR Am J Neuroradiol. 2013 Feb;34(2):432-8.
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CASO

NEUROLOGIA/AREA | 0tros

Especializacion/Etiologia
Toxica-yatrogenia

SINDROME DE ENCEFALOPATIA POSTERIOR REVERSIBLE
SECUNDARIO A USO DE TACROLIMUS EN PACIENTE CON
TRASPLANTE CARDIACO Nivel de certeza

Miguel Angel Martin Gomez - Hospital General Universitario Gregorio Maraidn

Fernando Romero Delgado

RMN. Areas de hiperintensidad T2/FLAIR
que afectan de manera simétrica a areas
occipitales y parietotemporales.

RMN. Disminucion de la extension de
lesiones hiperintensas en T2/FLAIR, con
desaparicion de las mas anteriores. Sin
lesiones de nueva aparicion.

RMN. Desaparicion de las lesiones
hiperintensas T2/FLAIR occipitales, per-
sistiendo pequenas lesiones hiperinten-
sas en sustancia blanca subcortical.

TAC craneal. Areas de hipodensidad
simétrica en sustancia blanca en region
parietooccipital de ambos hemisferios
cerebrales y en ambos hemisferios
cerebelosos.

Neurorecordings.2020;3(1):19
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Resumen

Varén de 46 afos en el dia 21 de posoperatorio de trasplante cardiaco, en tratamiento
inmunosupresor con tacrolimus, micofenolato de mofetilo y prednisona. Presenta un primer
episodio de crisis ténico clonica generalizada que cede con 10 mg de diazepam intravenoso,
comenzando después con vision de sombras en todo el campo visual y un nistagmo a la
izquierda. Tras 30 minutos presenta una segunda crisis, por lo que inicia levetiracetam. En la
exploracion neuroldgica destaca una amaurosis bilateral, heminegligencia tactil izquierda y
confusion derecha-izquierda, sin otras alteraciones. Tras sustitucion de tacrolimus por ciclosporina,
el paciente se recupera de manera progresiva de sus déficits neurolégicos en el plazo de una
semana, manteniéndose libre de crisis.

Sexo del paciente: hombre
Edad del paciente: 46

Diagnostico final

Sindrome de encefalopatia posterior reversible.

Pruebbas complementarias

Analitica sanguinea (tras primera crisis): hemograma, hemostasia y bioquimica sin alteraciones
significativas. Gasometria venosa con pH 7,21, bicarbonato de 18 y lactato de 13,1. Niveles de
tacrolimus 13,3 ng/ml. Electroencefalograma: EEG en el que sobre una actividad de fondo
conservada con discreta sobrecarga de actividad lenta se registran abundantes anomalfas
epileptiformes focales que se expresan sobre la region temporal media de hemisferio derecho y
que aumentan en los periodos de adormecimiento

Diagndstico diferencial

Ictus de top de la basilar, trombosis venosa, encefalopatia toxica o metabolica, enfermedades
desmielinizantes, vasculitis, encefalitis.

Discusion

El sindrome de encefalopatia posterior reversible (PRES) se caracteriza clinicamente por cefalea,
crisis epilépticas, alteracion del nivel de consciencia y alteraciones visuales como hemianopsia
0 ceguera cortical. Se asocia al uso de inmunosupresores, hipertension arterial y eclampsia. Su
fisiopatologfa podrfa estar en relacién con fallo de autorregulacion de las arteriolas cerebrales,
isquemia cerebral o disfuncién endotelial. El diagndstico se basa en la clinica y en la neuroimagen;
es tipico el edema en sustancia blanca en regidn posterior de ambos hemisferios cerebrales. El
tratamiento se basa en el control del factor precipitante y la tension arterial. Suele tener buen
prondstico, aungue no siempre es reversible, pudiendo causar secuelas graves como muerte por
edema cerebral.

Bibliografia

1. Fugate JE, Rabinstein AA. Posterior reversible encephalopathy syndrome: clinical and
radiological manifestations, pathophysiology, and outstanding questions. The Lancet Neurology.
2015;14(9)914-25. 2. Song T, Rao Z, Tan Q, et al. Calcineurin Inhibitors Associated Posterior
Reversible Encephalopathy Syndrome in Solid Organ Transplantation. Medicine. 2016;95(14).
3. Dhar R. Neurologic Complications of Transplantation. Neurocrit Care. 2018 Feb;28(1):4-11.
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Especializacion/Etiologia

CASO Degenerativo | Genético / idiopatico

ENFERMEDAD DE FAHR

Nivel de certeza

Maria José Abenza Abildua - Hospital Universitario Infanta Sofia
Alvaro Zamarrén Pérez

Resumen

Antecedentes personales: diabetes tipo 2. HTA. DL. Infartos cerebrales en ambos
territorios carotideos aterotrombéticos. AdenoCa pulmonar T1¢, N2. TTO: lisinopril, acido
acetilsalicilico 300 mg, gefitinib 250 mg, metformina 850 mg, dexametasona 1 mg diario.
Estado actual: varén de 78 anos, valorado en Urgencias por caida accidental por las
escaleras, con traumatismo craneo-encefalico, y pérdida de conocimiento. A su llegada a
Urgencias glasgow 15, sin alteraciones en la exploracion neurolégica. En TAC craneal en
Urgencias se observa hematoma subdural laminar agudo en convexidad frontotemporal
izquierda con pequefios focos HSA. Se valoran como hallazgo calcificaciones de
hemisferios cerebelosos y nucleos lenticulares.

Sexo del paciente: hombre
Edad del paciente: 78

RMN. Se visualiza marcada disminucion de la
sefal en nucleos lenticulares de forma bilateral DIngOSTICO final

y hemisferios cerebelosos en relacion con
calcificaciones. Enfermedad de Fahr.

Pruebas complementarias

RMN craneal: marcada disminucion de la sefial en nucleos lenticulares de forma bilateral
y en ambos hemisferios cerebelosos en relacién con calcificaciones en los mismos.
Lesiones isquémicas antiguas en ambas coronas radiadas, y secuelas de hemorragia
intraparenquimatosa frontal izquierda y hematoma subdural crénico frontoparietal
derecho. TAC craneal: calcificaciones en nucleos basales y nucleos dentados cronicas.
Analitica en Urgencias: creatinina 2.02, resto sin alteraciones incluyendo niveles de
calcio. Rx columna completa: no se observan masas ni aplastamientos vertebrales.

Discusion

La enfermedad de Fahr es una entidad infrecuente (menos de 5 casos por 10.000

habitantes), descrita desde 1930, caracterizada por calcificaciones bilaterales simétricas

——— ; craneales, principalmente en ganglios basales, con igual afectaciéon en hombres y mujeres.

TAC craneal. Calcificaciones en nucleos basales P . . Lo A L . 7 e -

y nicleos dentados crénicas. La clinica varia desde ser asintomaticos hasta movimientos atetdsicos, distonias, déficit

cognitivo, crisis comiciales y trastornos conductuales. La etiologia mas frecuente es el

hipoparatiroidismo e hipocalcemia. Tipicamente, la resonancia tiene menos sensibilidad

y especificidad que la TAC craneal en estos casos (como se puede comprobar también en
nuestro caso).

Bibliografia

1. Manyam BV. what is and what is not Fahr's disease. Parkinsonism Related Disorders.
2005; 11:73-80. 2. Sentimentale A, Matteoli M, Giovannelli M, et al. Fahr’s disease detected
on a head CT scan in patient with “epileptic syncope” in the Emergency Department.
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NEUROLOGI'A/AREA Patologia cerebrovascular

Especializacion/Etiologia
Malformacion vascular

ATROFIA LINGUAL DERECHA SECUNDARIA

A CAVERNOMA BULBAR

Alba Veldzquez Benito - Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa

Elisa Lasala

Nivel de certeza

Figura 1. Fotografia que muestra la atrofia en
hemilengua derecha.

Figura 2. RM cerebral que muestra lesion
hiperintensa de aspecto heterogéneo
localizada a nivel bulbar derecho compatible
con cavernoma.
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Resumen

Presentamos el caso de una paciente de 47 afos con antecedentes de migrafa con
aura visual episédica y tabaquismo. Ingresa por crisis de cefalea similar a previas
encontrando en la exploracion atrofia en hemilengua derecha (figura 1) sin
fasciculaciones y de inicio desconocido por la paciente. El resto de exploracién fue
normal, incluida la motilidad de velo de paladar y presencia de reflejo nauseoso.

Sexo del paciente: mujer
Edad del paciente: 47

Diagndstico final

Atrofia lingual secundaria.

Pruebas complementarias

Se realizd TC que mostraba lesion hiperdensa a nivel bulbar derecho. Posteriormente,
en una RM se observé lesion bulbar derecha con marcado caracter de susceptibilidad
magnética, con presencia de focos hematicos intralesionales y morfologia esférica de
11 mm de didmetro aproximadamente sin realce de contraste iv, todo ello compatible
con cavernoma (figura 2).

Diagndstico diferencial

Enfermedad de motoneurona.

El nervio hipogloso es un nervio craneal somatoaferente que inerva la musculatura
lingual cuyo nucleo principal estd situado en el bulbo raquideo a nivel de la fosa
romboidea. Desde ahf sus fibras sigue un trayecto paralelo al nervio vago, por encima
del hueso hioides y finalmente hacia la raiz de la lengua. Cualquier lesién a lo largo
del recorrido de este nervio puede producir una pardlisis hemilingual y una atrofia
secundaria, aunque existe un porcentaje de pacientes en los que no se encuentra
patologfa responsable de la paralisis del nervio hipogloso (paralisis idiopatica). Puesto
que la paciente estaba asintomatica salvo el hallazgo de atrofia de hemilengua
derecha, se planted actitud conservadora con seguimiento radioldgico periddico de
la lesion.

Bibliografia

1. Garcia-Alvarez SM, Olondo-Zulueta L, Pericas JM, et al. Numb chin syndrome with
vagal and hypoglossal paralysis: an initial sign of an uncommon diagnosis.Am J Med
Sci.2012 Sep;344(3):241-4. 2. Goldstein ED, Eidelman BH. Misdiagnosis: Hypoglossal
palsy mimicking bulbar onset amyotrophic lateral sclerosis. eNeurologicalSci. 2018
Nov 22;14:6-8.
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FiSTULA ARTERIOVENOSA DURAL: UNA CAUSA

POCO FRECUENTE DE MIELOPATIA

Lina Carazo Barrios - Hospital Virgen de la Victoria

Maria Isabel Chamorro Muioz

Nivel de certeza

RMN. Imagen serpiginosa compatible con
fistula dural tipo 1, de T4 aT9, con edema
medular asociado que alcanza hasta cono
medular.

NEURORECORDINGS

b

Resumen

Paciente varén de 56 afos con antecedente de miopatia lumbar focal, que consulta por
dificultad para la marcha, alteracién de esfinteres urinario y fecal y dolor en miembros
inferiores de un mes de evolucion. Al inicio presentd dificultad para orinar que incluso
requirio sondaje urinario, a lo que se afadio estrefimiento pertinaz, dolor de caracteristicas
neuropaticas en miembros inferiores y episodios de debilidad por claudicacion neurdgena.
A la exploracion no se apreciaron alteraciones en miembros superiores. En miembros
inferiores se observé paraparesia simétrica con balance muscular 4/5 global. Los reflejos
eran vivos de forma difusa, y los cutdneo-plantares eran indiferentes. La sensibilidad tactil
grosera era normal, la vibratoria estaba disminuida en ambos miembros inferiores.

Sexo del paciente: hombre
Edad del paciente: 56

Diagnostico final

Fistula arteriovenosa dural tipo 1 .

Pruebbas complementarias

Analitica de sangre: hemograma, coagulacion y bioquimica dentro de rangos normales.
RM craneal: sin alteraciones de interés. RM de columna dorsolumbar: imagen
compatible con fistula dural tipo 1 de T4 a T9 con edema medular asociado.

Diagndstico diferencial

Malformacion arteriovenosa medular, estenosis de canal, mielopatia compresiva, mielitis
transversa subaguda.

La fistula arteriovenosa medular es un trastorno poco frecuente dentro de la patologia
vascular del sistema nervioso central, aunque constituye el tipo mas frecuente de
lesion vascular medular. Clinicamente, se presenta como una mielopatia subaguda y
progresiva, con signos clinicos que no son claramente localizadores de la fistula, ya que
suelen depender del edema medular asociado mds que de la compresién directa de los
vasos ingurgitados sobre el cordén medular. Este cuadro progresivo implica un retraso
importante en el diagnostico, con el subsecuente desarrollo de sintomas neuroldgicos
crénicos y discapacitantes. En RM se observa tipicamente edema centromedular y
vasos serpiginosos perimedulares dilatados. El tratamiento éptimo es quirdrgico, por via
endovascular.

Bibliografia

1. Fox S, Hnenny L, Ahmed U, Meguro K, Kelly M. Spinal dural arteriovenous fistula: a
case series and review of imaging findings. Spinal Cord Series and Cases (2017) 3, 17024.
2. KBabichev KN, Orlov VP, Stanishevskiy AV, et al. Spinal Dural Arteriovenous Fistulas. A
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HEMIBALISMO DE ORIGEN VASCULAR

Noelia Garcia Lax - Hospital General Universitario Reina Sofia

Maria Palao Rico

Nivel de certeza

TC craneal. Hemorragia intraparenquimatosa
subtaldmica derecha de 1 cm de eje mayor.
Quiste aracnoideo temporal derecho. Atrofia
cortico-subcortical.

TC craneal. Hemorragia subtaldmica derecha
en evolucion, con disminucion del tamafio y
de la densidad respecto a estudio previo.
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Resumen

Muijer, 85 afos, diestra, con antecedentes personales de hipertensién arterial en tratamiento
farmacoldgico, que ingresa por desviacion de la comisura bucal, pérdida de fuerza y
movimientos anormales en hemicuerpo izquierdo. La tension arterial era de 160/80 mmHg.
A la exploracion se objetiva disartria leve, paresia facial supranuclear derecha, hemiparesia
izquierda 4/5 y movimientos coreico-balisticos, rdpidos e involuntarios, en reposo y
desencadenados con la accion, en extremidades izquierdas de predominio en miembro
inferior. A su ingreso se inicia haloperidol, sin mejoria clinica, por lo que se sustituye por
tetrabenazina en dosis ascendente durante dos semanas hasta 150 mg/dia con mejoria
progresiva de los movimientos anormales hasta la desaparicion de los mismos.

Sexo del paciente: mujer
Edad del paciente: 85

Diagnostico final

Hemorragia intraparenquimatosa subtaldmica derecha. Hemibalismo izquierdo secundario.

Pruebas complementarias

Se realiza TC craneal que muestra hemorragia intraparenquimatosa subtaldmica derecha. La
analitica completa, incluyendo iones, funcion hepética y hemograma, no mostro alteracio-
nes significativas.

El hemibalismo es un trastorno del movimiento poco frecuente que se caracteriza por
movimientos violentos e involuntarios, de elevada amplitud, que afectan a las extremidades
de un hemicuerpo. Enlos casos agudos, la etiologia mas frecuente es la vascular, sobre todo
isquémica, y en menos del 20% de los casos hemorragica, por afectacion de los ganglios
basales contralaterales y especialmente del nucleo subtaldmico. Revisando la literatura,
existen numerosos casos publicados de pacientes con hemibalismo debido a pequehas
lesiones hemorragicas aisladas en el nlcleo subtaldmico. Nuestra paciente presentaba un
hemibalismo de comienzo brusco, de predominio en miembro inferior izquierdo, debido a
una pequena lesion hemorragica contralateral en el nlcleo subtaldmico.

Bibliografia

1. Noda K, Hattori N, Okuma Y. Hemiballism with leg predominance caused by contralateral
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HEMICOREA DE INICIO AGUDO. Z_QUIEN ES

EL CULPABLE?

Elena Natera Villalba - Hospital Universitario Ramoén y Cajal

Enric Monreal Laguillo

Nivel de certeza

“‘

Ver video en la pagina web

TC craneal sin contraste yodado intravenoso en
el que se objetiva un hematoma de 10 x 6 mm
(AP x L) en nucleo taldmico derecho.

QT

Resumen

Mujer de 91 afos hipertensa, dislipémica, independiente y sin deterioro cognitivo, en
tratamiento con acido acetilsalicilico (prevencion primaria), que acudié a Urgencias por
un cuadro de 24 horas de evolucion de sensacion de descoordinacion en extremidades
izquierdas. A la exploracion estaba estable hemodindmicamente (TA 153/55 mmHg, FC
89 lpm, afebril). Destacaban unos movimientos coreicos en hemicuerpo izquierdo, con
mayor afectacion de la extremidad inferior izquierda, que le interferian moderamente en la
deambulacién y aumentaban en intensidad con maniobras de distraccion (ver video), sin
otras alteraciones en la exploracién neuroldgica.

Sexo del paciente: mujer

Edad del paciente: 91

Diagndstico final

Hemicorea izquierdo de inicio agudo secundaria a hematoma taldmico derecho de
probable etiologia hipertensiva.

Pruebas complementarias

Se realizé una analitica en la que se objetivé una glucemia de 96 mg/dl, una tasa de filtrado
glomerular de 53,07 ml/min y una creatinina de 0,98 mg/dL, sin alteraciones iénicas ni del
perfil hepatico o del hemograma. Un electrocardiograma mostré un ritmo sinusal. La TC
craneal mostré un hematoma en talamo derecho de 10x6 mm (ver imagen). Ingreso para
optimizacion de tratamiento antihipertensivo y tratamiento sintomatico del hemicorea,
inicialmente con olanzapina y después haloperidol, con mejorfa parcial de los movimientos
del miembro inferior izquierdo y completa del miembro superior ipsilateral.

Diagnéstico diferencial

Hiperglucemia no cetdsica, policitemia vera, LES, sindrome antifosfolipido.

Discusion

El corea vascular es infrecuente como secuela de un evento cerebrovascular (solo un 0,4-
0,5% de los ictus) y suele manifestarse en el hemicuerpo contralateral a la lesion. Diferentes
estructuras del circuito corticobasal (nucleo lenticular, subtdlamo, tdlamo, cértex) pueden
verse implicadas en el mecanismo fisiopatoldgico. La mayoria de los casos son autolimitados
pero si existe repercusion funcional puede plantearse tratamiento sintomatico, con mayor
beneficio de farmacos bloqueantes de receptores de dopamina, como los neurolépticos
tipicos o atipicos (haloperidol, risperidona u olanzapina), o depletores de dopamina (como
la tetrabenazina, sin riesgo de discinesias tardias).

Bibliografia

1. Caproni S, Colosimo C. Movement disorders and cerebrovascular diseases: from
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NEUROLOGIA/AREA | Enfermedades desmielinizantes

Especializacion/Etiologia

CASO Infecciosas / inflamatoria / desmielinizante

ENCEFALITIS AGUDA DISEMINADA TRAS INFECCION
POR MYCOPLASMA

Nivel de certeza

Fernando Ayuga Loro - Hospital Virgen de la Salud
Guillermo Tabar Comellas

Resumen

Mujer de 16 afos con cuadro inicial de papilitis en ojo derecho tras
faringoamigdalitis. En los primeros dias de ingreso empeora la agudeza
visual, comienza con dolor radicular en miembros inferiores e hipoestesia en
V1 y V2 derechos mas MSD. Se realizan PL y RM con los hallazgos descritos.
Comenzamos tratamiento con pulsos de esteroides. La paciente progresa
evoluciona con afectacion motora en 24 horas, con paraparesia progresiva
y ataxia de la marcha. Recibe seis sesiones de plasmaféresis con muy buena
respuesta clinica. Continla tratamiento esteroides en pauta descendente
y es derivada al Hospital Nacional de Parapléjicos para tratamiento
rehabilitador. Al mes de evolucién recuperacion del balance muscular casi
en totalidad presentando déficit propioceptivo leve.

Sexo del paciente: mujer
Edad del paciente: 16

Diagnéstico final

Encefalitis aguda diseminada. Infeccién por Mycoplasma.

Pruebbas complementarias
RMN. Afectacién medular dorsal, desde

el cuerpo vertebral de D8 hasta D11, PL con la siquiente citobioquimica: leucocitos **34/mm, ligera
ngm;sg%%‘ gilggﬁgfpoa/&nserg;imo). hiperproteinorraguia, glucosa normal. Anti-ganglidsidos y ECA negativos.

No bandas oligoclonales. Array meningitis/encefalitis negativa. Ac anti-
NMO y Anti MOG negativos. IgM anti CMV positiva. RM cerebral: tenue
engrosamiento de nervio Optico derecho, comparativamente con respecto
al contralateral. RM cervical, dorsal y lumbar: afectacion medular dorsal,
con una extension desde el cuerpo vertebral de D8 hasta D11 con tenue
realce tras la administacién de contraste que condiciona ensanchamiento
medular. Asimismo, también se identifica realce de raices anteriores a nivel
lumbar.

Diagnéstico diferencial

Neuromielitis optica, esclerosis multiple.

Discusion

La encefalomielitis diseminada aguda (ADEM) es una enfermedad
desmielinizante autoinmune del sistema nervioso centralcomuinmente
desencadenada por infecciones virales. En nuestro caso pensamos que
pudo ser desencadenada por una infeccion por Mycomplasma pneumonie.
Suinicio es agudo y a menudo rapidamente progresivo. El cuadro clinico es
tipicamente monofasico, pero algunos pacientes pueden tener recurrencias.
Un primer ataque de una enfermedad desmielinizante crénica como la
esclerosis multiple o la neuromielitis dptica pueden cursar también de forma
similar a la ADEM. En el LCR es normal que existe pleocitosis linfocitaria y en
RMN. Secuencia con realce de raices la RM las lesiones son hiperintensas en FLAIR y T2, generalmente son poco
anteriores a nivel lumbar. visibles en T1. Pueden o no captar contraste.
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RMN. Lesion con captacion de contraste en corte axial de médula.

RMN. Lesiones cerebrales de perfil desmielinizante en secuencia FLAIR.

NEURORECORDINGS

ENCEFALITIS AGUDA DISEMINADA TRAS INFECCION

POR MYCOPLASMA
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RMN. Imagen de engrosamiento de nervio 6ptico
derecho.
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SINDROME DE EAGLE: SINDROME ESTILOCAROTIDEO CON
DISECCION DE ARTERIA CAROTIDA INTERNA Nivel de certeza

Inmaculada Redondo Penas - Hospital General de Albacete
Francisco Herndndez Fernandez

Arteriograffa. Revascularizacion
intracraneal tras trombectomia mecénica.
Doble luz arterial y “flap”intimal a lo largo
del segmento cervical ascendente de
ACID.

TC de perfusion. Amplia drea de isquemia
arterial establecida en el territorio vascular
correspondiente a oclusion de la arteria carétida
interna derecha (ACID).

AngioTC. Apdfisis estiloides derecha elongada
(45,Tmm) en intimo contacto con ACID. Defectos
morfoldgicos irregulares en pared arterial
(flechas blancas).

BANCO DE IMAGENES Y VIDEOS EN NEUROLOGIA
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Resumen

Mujer de 28 afos de origen rumano, fumadora, con antecedente de tres abortos en torno
a las doce semanas de gestacion y una muerte fetal intrautero en la semana 27 seis dias
antes de la valoracion por Neurologia. La paciente fue trasladada al servicio de Urgencias
tras haber presentado, mientras se encontraba agachada recolectando ajos, un episodio
brusco de pérdida de consciencia con posterior dificultad para una adecuada articulacion
del lenguaje e imposibilidad para movilizar las extremidades izquierdas. Un dfa antes fue
atendida en el mismo servicio de Urgencias por una cefalea occipital de cualidad pulsétil
de inicio agudo. Con 90 minutos de evolucion del cuadro a la exploracion presentaba un
sindrome deficitario hemisférico derecho completo con una NIHSS de 23.

Sexo del paciente: mujer
Edad del paciente: 28

Diagndstico final

Ictus isquémico agudo secundario a diseccion carotidea por elongacion del proceso
estiloides.

Pruebbas complementarias

Se realizo el estudio vascular segun el protocolo de Cédigo ictus de nuestro hospital. El
TC craneal mostré signos precoces de isquemia, con un ASPECT de 5. La TC perfusion
puso de manifiesto un drea de penumbra del 20% y core del 80% vy la angioTC confirmo
la oclusién de la arteria carétida interna derecha desde el inicio de su porcién petrosa
hasta el primer segmento de la arteria cerebral media, visualizindose una minima
irregularidad en la pared arterial distal al bulbo carotideo compatible con diseccion
carotidea, probablemente secundaria a hipertrofia de la apdfisis estiloides ipsilateral.
La arteriograffa obtenida durante la trombectomia ratificéd la diseccién al poner de
manifiesto el flap intimal a dicho nivel.

Discusion

El sindrome de Eagle se produce por la elongacion del proceso estiloides del temporal
(>3 c¢m) debido a la calcificacion del ligamento estilohioideo, que puede llegar a
contactar con las arterias carétidas, vena yugular interna y pares craneales V, VII, IV, X'y XII.
Hallazgo poco comun presente en el 4-7,3% de la poblacién general y sintomatico en el
4% de ellos. Dos variantes clinicas: Sindrome de Eagle clasico, secundario a neuropatia
compresiva del IX par craneal, se caracteriza por otalgia, dolor de cuello y sensacién
de cuerpo extrafo en la faringe; Sindrome estilocarotideo, se presenta con algia facial,
cefalea, sincopes, AlT e ictus isquémicos y resulta de la compresién directa de la arteria
carétida interna o de la diseccién de la misma.

Bibliografia
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and neurorradiological findings from cérvico-facial pain to cerebral ischemia. The Journal
of Craniofacial Surgery. 2019; 30, 5: e424-e428. 2. Sina Jelodar, Ghadirian H, Ketabchi M, et
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CASO Metabdlico | Toxica-yatrogenia

ANOMALIAS CEREBRALES SECUNDARIAS A
TRATAMIENTO CON VIGABATRINA

Angel Cano Abascal - Hospital Universitario Marqués de Valdecilla
Maria Socorro Pérez Poyato

Nivel de certeza

Resumen

Lactante mujer con antecedentes de hemorragia intraventricular perinatal
grado IV e hidrocefalia secundaria siendo portadora de una derivacion
ventriculoperitoneal. A los siete meses de edad comenzd con espasmos y un
trazado hipsarritmico en el V-EEG. Se inicié tratamiento con ACTH con respuesta
parcial, por lo que se asocié tratamiento con vigabatrina hasta una dosis maxima
de 185 mg/kg/dia, con lo que se logré el control de los espasmos y la desaparicion
de la hipsarritmia. En RMN craneal de control, tres meses después del inicio de
vigabatrina, se objetivaron los hallazgos de la figura 1. Ante dichos hallazgos se
retird la vigabatrina, objetivdndose una desaparicion completa de las anomalias
previas al cabo de siete meses (figura 2).

Sexo del paciente: mujer

Edad del paciente: 1
Figura 1. RMN. Alteracion de sefal con restriccion

Diagnostico final
a la difusion en globos palidos, talamos y mitad

posterosuperior del tronco del encefalo. Anomalias cerebrales en relacién con vigabatrina.

B
Pruebbas complementarias

Primer V-EEG: descargas epileptiformes de puntas y complejos punta-onda
multifocales configurando un patron hipsarritmico. Ademas se objetiva un
enlentecimiento difuso de la actividad cerebral. V-EEG de control: evolucion
favorable, observandose un enlentecimiento de la actividad cerebral de fondo
compatible con una encefalopatia difusa leve-moderada, sin objetivarse descargas
epileptiformes ni patrén hipsarritmico. Estudio metabdlico en sangre, orina y
LCR: normal.

Diagnostico diferencial

Sindrome de Melas, sindrome de Merrf, sindrome de Leigh, sindrome de Alpers.

Discusion

El empleo de vigabatrina a dosis altas (>100 mg/kg/dia) se asocia a la presencia de
anomalias reversibles en la RMN craneal, fundamentalmente en ganglios basales,
tdlamos y tronco del encéfalo. El conocimiento de esta relacion nos puede ayudar
a evitar la realizacion de pruebas complementarias innecesarias encaminadas a
Figura 2. RM. Resolucién de las lesiones bilaterales- descartar una enfermedad metabdlica/mitocondrial subyacente.

simétricas en los talamos, globos pélidos y tronco
Bibliografia

cerebral.

1.Hussain SA, Tsao J, Li M, SA, et al. Risk of vigabatrin-associated brain abnormalities
on MRI in the treatment of infantile spasms is dose- dependent. Epilepsia,
2017; 58(4):674-682. 2. Fernandez-Garcia MA, Garcia-Penas JJ, Gomez-Martin H,
et al. Alteraciones reversibles en la neuroimagen asociadas al tratamiento
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PARALISIS FLACIDA CON ANTICUERPOS ANTI-MOG

POSITIVOS ASOCIADA A ENTEROVIRUS

Marta Marin Gracia -
Gregorio Nolasco Tovar

Nivel de certeza

Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa

RMN cerebral. Lesiones
hipertensas de gran
tamano en sustancia blanca
bilateral y tdlamo izquierdo.

RMN. Lesion hipertensa
compatible con mielitis
longitudinalmente extensa a nivel
cervical.
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Resumen

Vardn, 4 afos sin antecedentes de interés. Calendario vacunal y neurodesarrollo normales. Presenta
cuadro abdominal difuso con vomitos seguido de somnolencia, mutismo vy rechazo a la marcha. Ante
persistencia de dolor abdominal se realizan ECO y TAC, objetivando globo vesical y dilatacion de asas
intestinales. Un dia después pico febril, alteracion del nivel de consciencia y debilidad en extremidades.
La puncién lumbar revela inflamacion y se inicia aciclovir empirico. La debilidad progresa a una
paraparesia (2/5) y paresia ESI (4/5) con alteracion sensitiva y abolicion de reflejos en EEIl. RM cerebral y
medular mostraron patréon compatible con encefalomielitis aguda diseminada. Se traté con megabolus
de corticoides, Ig iv, plasmaféresis y rehabilitacion. Muy buena evolucién clinica.

Sexo del paciente: hombre
Edad del paciente: 4

Diagndstico final

Encefalitis aguda diseminada con anti- MOG+ asociado a enterovirus.

Pruebbas complementarias

Analitica general sangre y orina: sin alteraciones significativas. Rx abdomen: normal. ECO abdominal:
final ldmina de liquido inespecifica. Globo vesical. TAC abdominal: distension generalizada de marco
colico con abundantes heces. LCR: proteinas 32 mg/dl, glucosa 90 mg/dl, hematies 860 mm?* leucocitos
50 mm?. IgG, albudmina, indice IgG, BOC negativas. Ac antiMOG débilmente positivo. Negativos: Ac anti-
superficie neuronal, NMO, AQP4. Serologias v cultivo negativos. Serologias: IgG VHA +, IgM VHA -, VHS-1,
2,6, CMV, VEB, VIH negatives. Frotis rectal y nasofaringeo + a Enterovirus. Fondo de ojo: normal. RM
cerebral y medular: multiples lesiones cerebrales en sustancia blanca y ganglios de la base, mielitis
longitudinalmente extensa. ENG/EMG: normal.

Diagndstico diferenciall

Panencefalitis esclerosante subaguda, esclerosis multiple, neuromielitis dptica, trastornos del espectro
de la neuromielitis dptica.

La encefalomielitis aguda diseminada (ADEM) es un trastorno inflamatorio autoinmune, habitualmente
monofasico relacionado coninfecciones o inmunizacion previa. Hasta un 40% de casos se han asociado
a anticuerpos anti-MOG +, que en general tienen un pronostico clinico y radiolégico mejor aunque una
seropositividad persistente ha sido asociada con mayor recurrencia. Este anticuerpo se dirige contra
la membrana externa de la mielina presente en médula, cerebro y nervio éptico, y se ha relacionado
con ADEM, neuromielitis éptica y su espectro clinico. Por otro lado, la afectacion neurolégica (como
pardlisis flicida o encefalomielitis) por Enterovirus ha sido reportada (por ejemplo los serotipos A71y
D68) ya sea mediante un mecanismo directo o indirecto o inmunomediado.

Bibliografia

1. Pefia JA, Montiel-Nava C, Ferndndez F, et al. Encefalomielitis aguda diseminada en nifios. Rev Neurol
2002; 34(2):163-168. 2. Narayan R, Simpson A, Fritsche K, et al. MOG antibody disease: A review of MOG
antibody seropositive neuromyelitis optica spectrum disorder. Multiple Sclerosis and Related Disorder
2018;25:66-72.doi:10.1016/j.msard.2018.07.025. 3. Cobo-Calvo A, Ruiz A, D'Indy H, et al. MOG antibody-
related disorders: common features and uncommon presentations. J Neurol 2017; 264(9):1945-1955.
doi: 10.1007/500415-017-8583-z. Epub 2017 Aug 2.




NEUROLOGI'A/AREA Patologia cerebrovascular

CASO

Especializacion/Etiologia
Ictus

IcTUS ISQUEMICO BULBAR MEDIAL BILATERAL

Angel Ignacio Pérez Alvarez - Hospital Universitario Central de Asturias

Santiago Fernandez Menéndez

Nivel de certeza

"

Haz solitario con
Nocleo del su niicleo
XN par craneal

Nicleo vestibular

Fibras olivocerebelosas
Nicheo ambiguo, nicleos
motores de los pares craneales X y X

Niicleo y haz descendente
del V par craneal

Lemnisco medial
Haz simpdtico
descendente

Haz espinocerebeloso
dorsal

Haz espinocerebeloso
ventral

X par craneal

Haz espinotaldmico

Oliva inferior
Xl par craneal

Zona de lesién Pirdmide bulbar

isquémica

Representacion esquemdtica de los principales nucleos bulbares
afectados por el ictus isquémico.

Secuencia de difusién de RMN craneal que
muestra un infarto subagudo bulbar medial
bilateral con mayor afectacion en el lado
izquierdo

Resumen

Paciente de 82 afios con presencia de factores de riesgo cardiovasculares
(hipertenso y diabético, sedentarismo y exfumador), que ingresa por
déficit neuroldgico de inicio brusco consistente en hemiplejia derecha
y hemiparesia izquierda 4/5, hemihipoestesia tactil e hipopalestesia
hemicorporal derecha, hipoestesia tactil en hemicara izquierda,
desviacion lingual izquierda, disartria, disfagia y sindrome vestibular.

Sexo del paciente: hombre
Edad del paciente: 82

. 7 4 "

Diagnastico final

Ictus isquémico bulbar medial bilateral.

Pruelbbas complementarias

Bioquimica y hemograma: normales. Holter: normal. Ecografia
Doppler troncos supraadrticos: estudio carotideo normal. No se insona
arteria vertebral derecha. Flujo resistivo al inicio de arteria vertebral
izquierda. AngioRMN craneal: infarto subagudo bulbar medial
bilateral con mayor afectacion en el lado izquierdo. Estenosis en la
arteria vertebral izquierda con arteria vertebral derecha hipoplasica y
flujo filiforme.

Diagnéstico diferencial

Neoplasia de bulbo raquideo, esclerosis multiple, encefalomielitis
aguda diseminada, malformaciones vasculares, enfermedad de Behget,
encefalitis infecciosa.

Discusion

En este caso, la tetraparesia se debe al compromiso de la via piramidal
bilateral, mayor en el lado izquierdo. La hemihipoestesia tactil e
hipopalestesia derechas por afectacion del lemnisco medial izquierdo.
La hipoestesia hemifacial izquierda por compromiso del nucleo del
trigémino ipsilateral. La desviacion lingual izquierda por dafo en el
nucleo del Xll par craneal izquierdo y su fasciculo. La disartria y disfagia
por afectacion del ntcleo ambiguo. El sindrome vestibular y dismetria
hemicorporal izquierda por infarto de los nucleos vestibulares y cuerpo
restiforme. La causa del ictus es una estenosis en la arteria vertebral
izquierda con una arteria vertebral derecha hipoplédsica con flujo
filiforme.

Bibliografia

1.Cruz-Velarde JA, Gilde Castro R, Montoto C, et al. Bilateral medial bulbar
infarct: a case report. Rev Neurol. 1999;29(12):1344-5. 2. Del Brutto OH,
Sénchez J, Mosquera A, et al. Bilateral medial bulbar infarct related to
dolichoectasia of the vertebral artery. Rev Neurol. 1998,27(157):511-3.

<
Y VIDEOS EN NEUROLOGIA

Neurorecordings.2020;3(1):30



NEUROLOGiA/AREA Neuromuscular / ataxias

Especializacion/Etiologia

CASO Autoinmune / sistémico

DEBILIDAD GENERALIZADA Y DIPLOPIiA TRAS CIRUGIA
DE CATARATAS

Carmen Maria Garnés Sanchez - Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca
Rocio Hernandez Clares

Nivel de certeza

e L N O g S Resumen

Varén de 61 afos inicia en noviembre de 2014 cuadro de diplopia en plano
horizontal, que empeoraba a lo largo del dia. Se realizd test de neostigmina
con mejoria evidente. Los anticuerpos antirreceptor de acetilcolina
resultaron positivos. La TAC tordcica no mostré evidencia de timoma.
Se inici¢ tratamiento con mestinon y prednisona con desaparicion de
los sintomas inicialmente. Posteriormente, se cambid tratamiento por
azatioprina, que fue sustituida por micofenolato. En febrero de 2017, se
pautaron quinolonas via tépica tras cirugia de cataratas, produciendo
una descompensacion del paciente con oftalmoparesia bilateral, ptosis,
debilidad de la musculatura facial bilateral, disfagia y tetraparesia de
predominio proximal.

e

e T

Electromiografia. Estimulacion nerviosa repetitiva a 3 Hz (baja . .
frecuencia) de nervio cubital izquierdo, con registro en abductor Sexo del paciente: hombre

digiti minimi izquierdo. Edad del paciente: 61

Diagnostico final

Miastenia gravis generalizada.

Pruelbbas complementarias

Estudio neurografico y electromiografico normal, sin datos de miopatia. La estimulacion nerviosa repetitiva a bajas
frecuencias en nervio cubital izquierdo, con registro en abductor digiti minimi izquierdo evidencié una reduccion de la
amplitud del cuarto potencial motor evocado del 35% con estimulacion a 3 Hz, a 15 Hz la reduccién fue del 26%. El estudio
de fibra Unica en el orbicular de los ojos mediante estimulacion axonal del nervio facial izquierdo mostré un incremento
del jitter en el 43 % de las placas exploradas con presencia de bloqueos de la trasmisién neuromuscular en el 32%. Estos
hallazgos pusieron de manifiesto una alteracion de la trasmision neuromuscular de tipo postsinaptico.

Diagnéstico diferencial

Sindrome de Lambert-Eaton, botulismo, esclerosis lateral amiotréfica, sindrome de Miller Fisher, variante faringo-cervico-
braquial del sindrome de Guillain-Barré, miopatia esteroidea.

Discusion

La miastenia gravis (MG) es un trastorno autoinmune causado por autoanticuerpos que atacan la union neuromuscular,
causando debilidad muscular y fatigabilidad, que puede ser ocular. El diagndéstico se realiza por pruebas inmunolégicas
y/0 electrofisiolégicas. La estimulacion nerviosa repetitiva (ENR) y la electromiograffa de fibra Unica tienen una sensibilidad
diagndstica en la MG generalizada del 75% y el 95%, respectivamente. En los estudios de ENR el nervio se estimula a 3 Hz
(baja frecuencia), en musculos normales no se observan cambios en la amplitud del potencial motor evocado, en la MG se
aprecia una disminucion de la amplitud en el 4° o 5° potencial mayor del 10%.

Bibliografia

1. Gilhus NE. Myasthenia Gravis. N Engl J Med. 2016 Dec 29;375(26):2570-2581. 2. Oh SJ, Kim DE, Kuruoglu R, et al. Diagnostic
sensitivity of the laboratory tests in myasthenia gravis. Muscle Nerve. 1992 Jun;15(6):720-4. 3. AAEM Quality Assurance
Committee. American Association of Electrodiagnostic Medicine. Literature review of the usefulness of repetitive nerve
stimulation and single fiber EMG in the electrodiagnostic evaluation of patients with suspected myasthenia gravis or
Lambert-Eaton myasthenic syndrome. Muscle Nerve. 2001;24(9):1239.
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NEUROLOGIA/AREA | Epilepsia

CASO

Especializacion/Etiologia
Trauma

ALTERACIONES DE SENAL TALAMICAS COMO UNICO
SIGNO RADIOLOGICO DE STATUS EPILEPTICO

SUPERREFRACTARIO

Javier Miranda Santiago - Hospital Universitario de Burgos

Fernando Vazquez Sanchez

Nivel de certeza

VEEG inicial. Anomalias epileptiformes hemisféricas
izquierdas, de predominio en derivaciones posteriores
con difusion hacia hemisferio contralateral.

I

SRR R AN EREE]

VEEG control. Ritmo predominante theta con alguna
anomalia lenta de predominio en regién posterior
izquierda.

RMN. Hiperintensidad taldmica ~ RMN control. Persiste alteracion

derecha que restringe en de senal taldmica izquierda
DWI sin captacion de Gd, muy atenuada con respecto
asociada a posible restriccion aimagen anterior, con

en DWI tenue en ambos cortex  desaparicion de restriccion en
occipitales. cortex occipital.

Discusion

Resumen

Paciente con antecedente de TCE y varios ingresos posteriores por CGTC
en contexto de consumo de toxicos. Sin antecedentes familiares de
interés. ks trasladado a Urgencias por 2 CGCT, con recuperacion parcial del
nivel de conciencia, persistiendo desorientacion global y afasia sensitiva
en la exploracion fisica, sin otra focalidad neurolégica. Se realiza vEEG
compatible con status epiléptico no convulsivo. Ingresa en UCI donde
precisa hasta 5 FAEs, y posterior sedacion con propofol y midazolam,
ketamina, induccion de coma barbiturico, dieta cetogénica y siete sesiones
de terapia electro-convulsiva por superrefractariedad a los sucesivos
tratamientos. Se consigue remitir la actividad epiléptica tras mas de 1 mes
de evolucién, con recuperacion progresiva ad integrum.

Sexo del paciente: hombre

Edad del paciente: 51

Diagnostico final

Status epiléptico no convulsivo superrefractario.

Pruebbas complementarias

RM cerebral inicial con alteracion de la sefal en regién pulvinar taldmica
izquierda, isointensa en T1, hiperintensa en T2-FLAIR y restriccion a la
difusion. Lesién maldcica residual occipital izquierda, probablemente
secundaria a evento traumatico antiguo. RM cerebral de control con
persistencia de alteracion de sefal taldmica izquierda, isointensa en
T1, hiperintensa en TR largo, sin restriccion a la difusion. VEEG inicial:
actividad epileptiforme complatible con estatus focal izquierdo (occipito-
témporo-parietal). VEEG control: anomalias lentas aisladas de predominio
posterior en hemisferio izquierdo, sin datos de actividad epileptica en el
momento de la prueba.

Diagndstico diferencial

Lesion vascular isquémica, lesion glial de bajo grado, variante posterior o
Heidenhain de la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob.

Las anomalias focales en RM en situacion de estatus epiléptico estdn bien descritas en la literatura. Estas se caracterizan por
una restriccion a la difusion, con caida en mapa ACD, e hiperintensidades en secuencias de TR largo. Entre las anomalias mas
frecuentemente descritas se encuentran las alteraciones en la region pulvinar del tadlamo, que suelen asociarse a alteraciones en
hipocampo (las mas frecuentes) y cortex cerebral (terceras en frecuencia). Estas alteraciones se asocian con anomalias epileptiformes
ipsilaterales en EEG y pueden traducir la excitacion del circuito tadlamo-cortical y otras dreas con alta conectividad neuronal.

Bibliografia

1. Mendes A, Sampaio L. Brain magnetic resonance in status epilepticus: a focused review. Seizure. 2016 May 1,38:63-7. 2.
Chatzikonstantinou A, Gass A, Forster A, et al. Features of acute DWI abnormalities related to status epilepticus. Epilepsy
research. 2011 Nov 1,97(1-2):45-51. 3. Szabo K, Poepel A, Pohlmann-Eden B, et al. Diffusion-weighted and perfusion MRI
demonstrates parenchymal changes in complex partial status epilepticus. Brain. 2005 Mar 2;128(6):1369-76.
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NOTA

El nivel de certeza asignado a cada caso/imagen es fruto de la suma de diferentes parametros
valorados para el diagnéstico 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
de imagen, 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 diagnéstico.









