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Presentamos una nueva edición del 
Libro que acoge el concurso de Casos 
Clínicos de la Sociedad Andaluza de 
Neurología escrito por médicos residen-
tes. Como cada edición, en muchos de 
los casos, se incorporan nuevos matices 
de vanguardia neurológica que actua-
lizan los conocimientos previos y sirven 
de ejemplo de escenarios clínicos esen-
ciales en la formación.

La Sociedad Andaluza de Neurolo-
gía sigue apostando por el crecimiento, 
interacción y relación con el resto de 
la sociedad: apoyamos actividades 
culturales vinculadas a la Neurología, 
f irmamos convenios de colaboración 
con otras sociedades científicas y aso-
ciaciones de pacientes y reconocemos, 
en nuestros Premios Institucionales, a 
aquellos compañeros y agentes sociales 
que hacen una Andalucía más neuro-
saludable.

Animamos a los residentes de Neu-
rología de Andalucía a participar en la 
convocatoria de Becas de formación 
externa Dra. Teresa García Gómez, que 
consideramos una oportunidad excep-
cional de adquirir habilidades y expe-
riencia que favorezcan el desarrollo pro-
fesional de nuestros futuros neurólogos.

Este libro de casos clínicos aumenta la 
biblioteca de la SAN formada por guías 
y trabajos que son referentes en todo el 
territorio nacional y Latinoamérica.

Por último, agradecer a la Dra. Dolo-
res Jiménez, Presidenta del Comité 
científico,  y a todos sus miembros, su 
apoyo firme en mejorar la Neurología 
andaluza.

Disfruten y aprendan con esta obra.

Jesús Romero Imbroda
Presidente de la Sociedad Andaluza 
de Neurología
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Síndrome FLAMES (FLAIR-
hyperintense lesions in anti-MOG 

associated encephalitis with 
seizures) como presentación 

infrecuente de la enfermedad 
por anticuerpos anti-MOG

María Carrasco Sevilla, Alba Rodríguez Martín
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RESUMEN
El espectro de patología causada por 

anticuerpos anti-MOG es heterogénea, 
y las formas de presentación son poco 
específicas, siendo para el diagnóstico 
imprescindible un cuadro clínico com-
patible, con la positividad a dichos anti-
cuerpos y neuroimagen sugestiva. En 
el caso que se describe a continuación, 
la forma de debut es un cuadro con-
sistente en encefalitis, crisis epilépticas 
y lesiones hiperintensas corticales en 
secuencia FLAIR (FLAMES). Particular-
mente, interesante la neuroimagen que 
permitió la sospecha diagnóstica, así 
como las opciones terapéuticas plantea-
das (fundamentalmente corticoterapia) 
y la toma de decisión de instaurar de un 
tratamiento a largo plazo.

PALABRAS CLAVE
Meningoencefalitis, anticuerpos anti-

MOG, resonancia magnética, inmuno-
supresión.

INTRODUCCIÓN
La enfermedad por anticuerpos con-

tra la glicoproteína de la mielina del oli-

godendrocito (MOGAD en adelante) se 
caracteriza por la afectación a distintos 
niveles del sistema nervioso central 
(SNC), siendo la forma de presentación 
más frecuente la neuritis óptica retro-
bulbar (acompañándose síncrona-
mente o no de otros cuadros, más fre-
cuentemente mielitis). El curso clínico 
puede ser monofásico o recurrente. En 
el caso que se describe a continuación, 
no solo se ilustra una forma inusual de 
presentación, sino que se evidencia la 
evolución y empeoramiento del proceso 
a lo largo de las diferentes modificacio-
nes del tratamiento corticoideo, preci-
sando finalmente de la instauración de 
un tratamiento periódico a largo plazo, 
tal y como se recomienda en las últimas 
guías según la evidencia actual dispo-
nible. 

PRESENTACIÓN DEL CASO

Anamnesis
Varón diestro de 34 años, sin ante-

cedentes personales ni familiares de 
interés, que es trasladado al área de 
Urgencias tras presentar crisis de inicio 

1
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focal motor (presenciada por su pareja), 
cursando como clonías periorales 
izquierdas, con evolución a tónico-cló-
nica generalizada. Presentó un período 
compatible con estado post-crítico, con 
imposibilidad para la emisión del len-
guaje, de un total de 10 minutos. 

Los 10 días anteriores comienza a 
experimentar cefalea recurrente diaria, 
holocraneal, de tipo opresivo, con escasa 
respuesta a analgesia oral, sin otro dato 
de alarma. Desde los 3 días previos al 
ingreso experimenta episodios puntua-
les de percepción de movimiento en 
área de surco nasogeniano izquierdo y 
región mandibular ipsilateral. 

Tras su llegada a área de Urgencias 
se detecta febrícula de 37,3°C. Se prac-
tica estudio de neuroimagen mediante 
TC con/sin contraste, sin hallazgos sig-
nificativos, y se realiza punción lumbar. 

En anamnesis dirigida, 3 meses antes 
refiere episodio de visión borrosa pro-
gresiva de ojo izquierdo, con molestia 
dolorosa con los movimientos oculares 
de unos 4 días evolución, asociando 
fotofobia leve. Mejoría progresiva en los 
días posteriores hasta su recuperación.

Exploración física
Alerta. Orientado. Completa correc-

tamente tareas de atención. Lenguaje 
sin rasgos sugestivos de afasia. Pares 
craneales: campos visuales normales. 
Pupilas isocóricas, normorreactivas. 
Oculomotores sin restricciones. Segui-
miento ocular normal. No asimetría 
facial. Balance motor evaluado por 
segmentos conservado. Reflejos cutá-
neo-plantares flexores. No áreas de 
hipoalgesia. No dismetrías. No rigidez 
nuca ni otros signos meníngeos. No 
movimientos anormales. Lesión lingual 
en lateral izquierdo por mordedura.

Exploraciones complementarias
•	 Estudio de LCR al ingreso: 

–	Citoquímico: hematíes: 200; leuco-
citos 156; 90% linfocitos; glucorra-
quia 73; proteinorraquia 86. ADA 
negativo. 

–	Estudio microbiológico por PCR: 
VHS-1 negativo; VHS-2 negativo; 
VVZ negativo. VEB negativo. Lis-
teria monocytogenes, Neisseria 
meningitidis, Streptococcus pneu-
moniae y Enterovirus negativos. 

–	Cultivo LCR: negativo. 
•	 Estudio analítico en sangre al 

ingreso: 
–	Realizado estudio de hemograma, 

coagulación, bioquímica y estudio 
de proteínas específicas en sangre 
(a destacar únicamente PCR 15,95).

–	Estudio de serologías (virus her-
pes, Epstein-Barr, micobacterias, 
Brucella, Coxiella burnetti, Ricke-
ttisa conori, Treponema pallidum, 
Citomegalovirus, VVZ, Toxoplasma 
gondii) negativos. 

–	Estudio autoinmunidad en suero: 
Ac anti-MOG positivos (mediante 
Cell Bassed Assay). Resto estudio 
de autoinmunidad negativo. 

•	 Estudio electroencefalográf ico al 
ingreso: destacan brotes de focali-
dad lenta-irritativa de tipo delta (1-2 
c/s) de predominio temporal en el 
hemisferio derecho, sobre una acti-
vidad de base normal. En controles 
posteriores (ya tras el alta), normali-
zación del registro. 

•	 TC total body: no se observan sig-
nos que sugieran neoplasia oculta, 
síndrome linfoprolifertarivo ni sar-
coidosis

•	 Neuroimagen seriada*: 
–	RMN cráneo durante el ingreso (t0): 

en secuencia FLAIR postcontraste, 
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existe una hiperintensidad de señal 
en la práctica totalidad de surcos 
hemisféricos derechos, en relación 
con afectacion leptomeníngea, así 
como una hipointensidad de la 
sustancia blanca yuxtacortical. No 
se identifican otras alteraciones en 
sustancia blanca y los ganglios de 
la base (Fig. 1).

–	RMN (t1): persiste hiperintensidad 
cortical y realce leptomeníngeo 
difuso en surcos hemisféricos dere-
chos, de extensión discretamente 
mayor que en RM previa.

–	RMN (t2): resolución de hiperinte-
sidad cortical y del realce lepto-
meníngeo derecho y aparición de 
realce frontotemporal izquierdo y 
cambio de señal cortical izquierdo 
(Fig. 2).

–	RMN (t3): no se aprecian en la 
actualidad imágenes de afectación 
leptomeníngea. 

*Entre paréntesis se indica mediante la 
letra t seguida de un subíndice numé-
rico el momento de realización de la 
prueba, de forma que: 0 corresponde a 
la neuroimagen inicial, 1 a la segunda 
aún durante el ingreso y las posteriores 
durante el seguimiento en consulta. 

Diagnóstico
Inicialmente, dados los datos de afec-

tación encefálica, junto con febrícula y 
pleocitosis en estudio citoquímico de 
LCR urgente, se orienta el caso como 
meningoencefalitis de perf il linfocí-
tico, y por tanto se inicia tratamiento 

Figura 1. Resonancia magnética cerebral 
con contraste, secuencia FLAIR post-con-
traste. Realce leptomeníngeo hemisférico 
derecho (t0).

Figura 2. Resonancia magnética cerebral 
con contraste, secuencia FLAIR post-con-
traste. Resolución de realce leptomeníngeo 
derecho, aparición de nuevo foco temporal 
izquierdo (t2).
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empírico. No obstante, más adelante 
y a tenor de negatividad en pruebas 
microbiológicas, excluyendo razona-
blemente esa posibilidad diagnóstica, 
se postula como diagnóstico más pro-
bable la etiología autoinmune. En este 
sentido, los hallazgos en neuroima-
gen descritos en apartados anteriores 
junto con la positividad en suero para 
anticuerpos anti-MOG, son definitorios 
para el diagnóstico de MOGAD, mani-
festada inicialmente como síndrome 
FLAMES (FLAIR-hyperintense lesions 
in anti-MOG associated encephalitis 
with seizures). Adicionalmente, queda 
destacar la afectación visual en forma 
de probable neuritis óptica resuelta, 
presentación clínica asociada también 
al espectro MOGAD. 

Tratamiento y evolución
Tras conocer la positividad para ac 

anti-MOG se instaura tratamiento con 
pulsos de metilprednisolona a dosis de 
1 g intravenoso durante 5 días, además 
levetiracetam 1 g cada 12 h, sin nueva 
evidencia de crisis epilépticas hasta el 
momento actual. Posteriormente man-
tuvo prednisona oral a dosis de 50 mg 
al día. 

Desde el punto de vista neuroló-
gico, no hay hasta el momento actual 
evidencia de actividad clínica. No obs-
tante, en neuroimágenes de control y 
en relación con el descenso progresivo 
de prednisona (en apartado anterior, t1 

en adelante), hubo evidencia de enfer-
medad activa manifestada como realce 
persistente leptomeníngeo que, como 
se puede observar (Figs. 1 y 2), evolu-
ciona de forma variable, resolviéndose 
en algunas áreas y apareciendo en 
otras. Este dato de actividad, añadido 
al cuadro de gravedad inicial y ante el 

antecedente de neuritis óptica meses 
antes que implicaría una forma pro-
bablemente no monofásica, hace que 
se proponga tratamiento de manteni-
miento. Atendiendo a las últimas publi-
caciones en las que se recoge la menor 
tasa de recidivas y efectos adversos 
bajo tratamiento con inmunoglobulina 
humana periódicas frente a tratamiento 
con rituximab, se decide asociar trata-
miento con inmunoglobulina humana 
mensual. Se mantiene seguimiento por 
parte de Neurología, con progresivo 
descenso esteroideo y hasta la fecha 5 
ciclos de inmunoglobulina humana sin 
evidencia de nueva clínica ni empeora-
miento radiológico.

DISCUSIÓN
La enfermedad por anticuerpos 

anti-MOG abarca un grupo hetero-
géneo de cuadros clínicos, siendo la 
base de su f isiopatología la inflama-
ción de origen autoinmune mediada 
por dichos anticuerpos. Su síntesis 
es esencialmente periférica, por lo 
que ante datos de afectación aguda- 
subaguda compatibles (neuritis óptica, 
mielitis, afectación encefálica o tronco-
enfefálica), han de tenerse en conside-
ración y deben ser determinados en 
sangre. Si bien las diferentes formas de 
presentación no son específicas de la 
enfermedad, en este caso se presenta 
como un cuadro clínico extremada-
mente infrecuente descrito en relación 
precisamente con estos anticuerpos. 
La sospecha clínica de FLAMES se fundó 
al observarse una la hiperintensidad 
en surcos, así como un realce leptome-
níngeo estrictamente de un hemisfe-
rio cerebral, lo que es característico de 
este cuadro clínico y forjó la sospecha 
para considerar una etiología autoin-
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mune por anticuerpos anti-MOG y no 
infecciosa. La espectacularidad de las 
imágenes y la evolución clínica ante 
la instauración de tratamiento, con 
las diferentes variaciones que se han 
expuesto anteriormente, añaden inte-
rés clínico al caso. 

Adicionalmente, se han publicado 
en fecha reciente propuestas de crite-
rios diagnósticos para esta enfermedad, 
que tiene un corto recorrido aún desde 
la descripción de la patogenicidad de 
los anticuerpos anti-MOG. También se 
disponen ya de recomendaciones diag-
nóstico-terapéuticas según la evidencia 
disponible, siendo esencial considerar la 
gravedad de los brotes, el número total 
de eventos presentados y la positividad 
anti-MOG entre ellos. Para el caso, dado 
que se cumplen las tres circunstancias, 
se consideró plenamente indicado 
el inicio de tratamiento de manteni-

miento, con respuesta completa hasta 
el momento actual. 
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RESUMEN
El MOGAD (Myelin Oligodendro-

cyte Glycoprotein Antibody-associated 
Disease) es una enfermedad desmieli-
nizante asociada a la presencia del anti-
cuerpo anti-glicoproteína de la mielina 
del oligodendrocito (MOG), con un incre-
mento diagnóstico importante en los 
últimos diez años. Presentamos el caso 
de un varón de 17 años con clínica aguda 
y progresiva de pérdida de visión del ojo 
derecho, pérdida de fuerza, especial-
mente en miembros inferiores, y estre-
ñimiento. El proceso diagnóstico sospe-
chándose una enfermedad desmielini-
zante incluyó pruebas de imagen en las 
que se observaron lesiones talámicas, 
en unión bulbo-medular y en médula 
dorsal longitudinalmente extensa hiper-
intensas en T2. La serología fue positiva 
para IgM del virus de Epstein-Barr (VEB), 
planteándose una encefalomielitis por 
VEB, siendo esta etiología descartada 
a favor del MOGAD. En el LCR presentó 
leucocitosis y proteinorraquia, siendo las 
bandas oligoclonales negativas. El trata-
miento incluyó metilprednisolona 1.000 
mg cada 24 h y plasmaféresis. La evolu-
ción del paciente fue favorable, con recu-
peración motora importante durante el 

ingreso y completa a los seis meses; a 
nivel visual mantuvo atenuación de los 
colores. Con este caso clínico, se preten-
dieron aplicar los nuevos criterios clínicos 
en un paciente que cumple con todas las 
características del MOGAD, evaluando 
los estudios realizados y el curso clínico 
esperado del paciente.

PALABRAS CLAVE
MOGAD (Myelin Oligodendrocyte 

Glycoprotein Antibody-associated 
Disease), enfermedad inflamatoria 
desmielinizante, neuritis óptica, mieli-
tis transversa.

INTRODUCCIÓN
El MOGAD es una enfermedad des-

mielinizante asociada a la presencia 
del anticuerpo anti-glicoproteína de la 
mielina del oligodendrocito (MOG) (1). 
Esta enfermedad ha presentado un 
incremento en su diagnóstico en los 
últimos 10 años, afectando a niños y 
adultos que presentan neuritis óptica 
y mielitis transversa que previamente 
fueron catalogados como neuromielitis 
óptica AQP4 seronegativa(1). 

La clínica más f recuente en el 
MOGAD es la neuritis óptica, seguida 

2

PRIMER PREMIO
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de mielitis transversa, que se caracteriza 
por lesiones longitudinalmente exten-
sas (afectando a 3 o más segmentos ver-
tebrales) en RMN, no siendo frecuentes 
lesiones asintomáticas(2). 

En el siguiente caso clínico típico del 
MOGAD se establecerá el curso diag-
nóstico y evolutivo de esta enfermedad 
siguiendo los nuevos criterios clínicos.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Anamnesis
Varón de 17 años que comenzó de 

forma súbita con visión borrosa y dolor 
a la movilización del ojo izquierdo. Expe-
rimentó un empeoramiento progresivo 
hasta casi perder la visión por completo 
tras 5 días. No presentó síntomas infec-
ciosos asociados. El quinto día comenzó 
con torpeza al subir y bajar escaleras 
con pierna izquierda, sensación distér-
mica que no llegó a termometrarse y 
cefalea intensa de características opre-
sivas. Diez días después del inicio de 
los síntomas, experimentó pérdida de 
fuerza en la pierna derecha y ambos 
brazos. Desde el inicio del cuadro pre-
sentó estreñimiento pertinaz y dos días 
antes del ingreso dificultad para el inicio 
de la micción. Inicialmente ingresó en 
un centro privado donde no se llegó a 
un diagnóstico concluyente, por lo que 
se decidió trasladarlo a nuestro centro.

Exploración
Exploración neurológica: alerta, len-

guaje coherente, comprensión conser-
vada, no signos de irritación menín-
gea. Amaurosis casi completa de ojo 
izquierdo (seguía un foco intenso de 
luz). Tenía limitación para la adducción 
con ojo izquierdo, apareciendo nis-
tagmo horizonto rotatorio en todas las 

posiciones de la mirada. Protruía bien 
lengua, nauseoso ausente bilateral. 
Balance motor por grupos musculares 
(D/I): ECMs 5/5, trapecio 5/5, deltoides 
4/4+, bíceps 4-/4, tríceps 4-/4, pronado-
res - supinadores 4-/4-, flexor dorsal del 
carpo 4/4-, flexor común de dedos 4/4. 
Interóseos 4/4, APB 3/3. Iliopsoas 3-/1, 
isquiotibiales 3-/2, cuádriceps 2/1, tibial 
anterior 3/1, tibial posterior 3/2, peroneo 
3/2. Sóleo-gastrocnemios 2/1. 

Presentaba reflejos osteotendinosos 
vivos en las extremidades superiores, 
con pectorales presentes. El signo de 
Hoffman era positivo bilateralmente. 
Los reflejos rotulianos y aquíleos estaban 
ausentes. La respuesta cortico-plantar 
era flexora en el lado izquierdo e indife-
rente en el lado derecho. 

Balance sensitivo: hiperalgesia hasta 
cuello, refiere sensación de “opresión” 
en cuello. Nivel T10 sensibilidad táctil.

Pruebas complementarias
•	 Analítica sanguínea: los valores del 

hemograma mostraron ligera leu-
cocitosis con fórmula desplazada a 
la izquierda, coagulación y bioquí-
mica fueron normales, incluyendo 
glucemia, el perfil lipídico, hepático, 
renal, orina y vitaminas. Se observó 
hipocupremia e hipotiroidismo sub-
clínico. Los análisis serológicos mos-
traron positividad para IgG e IgM del 
virus Epstein-Barr (VEB). Los resul-
tados para el virus de la hepatitis A, 
VIH, VHB, CMV, Borrelia, Bartonella, 
Mycoplasma pneumoniae y Trepo-
nema fueron negativos.

•	 RMN de cráneo sin y con contraste 
(Fig. 1): se identifican dos pequeñas 
lesiones subcentimétricas, prácti-
camente confluentes, redondeadas 
talámicas mediales derechas y otra 
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más dudosa y sutil temporal medial 
izquierda, que se muestran hipoin-
tensas en T1, hiperintensas en T2, 
sin restricción en difusión ni claro 
realce con el contraste. No se ven 
otros focos anómalos hiperrealzantes 
tras la administración de contraste. 
Discreta asimetría en el grosor de los 
nervios ópticos, ligeramente mayor 
el izquierdo, con una sutil hiperseñal 
en secuencias potenciadas en T2 en 
la práctica totalidad de sus porcio-
nes. El nervio óptico derecho y el 
resto de la vía óptica no presentan 
alteraciones valorables.

•	 RM de columna completa (Fig. 2): 
se observan varias lesiones extensas 
en el cordón medular que condicio-
nan mínima tumefacción de este, 
las más expresivas en la unión bul-
bo-medular extendiéndose hasta 
la altura de C2 y en columna dorsal 
baja afectando al menos desde D9 al 
cono medular. Se muestran discre-
tamente hiperintensas en T2 y pre-
sentan en su interior algunos focos 
de realce con el contraste.

•	 Análisis de LCR: la citobioquímica 
mostró una proteinorraquia de 131 
mg/dL, con 601 células y 50 mg/dL de 
glucorraquia normal respecto a glu-
cemia. La PCR para virus neurotro-
pos fue negativa incluyendo varicela, 
herpes, CMV, enterovirus, parvovirus, 
herpes virus 6. No se detectaron ban-
das oligoclonales (BOC) IgG en LCR 
ni suero.

•	 Estudio de autoinmunidad en 
suero: negatividad para Ac anti-
nucleares (ANA), anti-cardiolipina, 
anti-beta-2-glicoproteína, anti- 
citoplasma de neutrófilos (c-ANCA), 
Ac anti-citoplasma de neutróf ilos 
(p-ANCA), Ac anti-aquaporina-4 y 
factor reumatoide. Positividad para 
Ac (IgG) anti-glucoproteína del oli-
godendrocito asociada a la mielina 
(anti-MOG).

•	 Estudio neurofisiológico: 
–	PESS: extremidades superiores 

dentro de límites normales, en 
extremidades inferiores con P40 
en el límite superior de la norma-
lidad (43,9), con estímulo desde el 

Figura 1. RM de cráneo en secuencia FLAIR, con corte sagital (A) y axial (B y C). Se puede ver 
una lesión hiperintensa en tálamo derecho (A, B) y el nervio óptico izquierdo ligeramente 
engrosado y tortuoso, con una lesión sutilmente hiperintensa.

A B C
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lado derecho y alargada (45,9) con 
estímulo desde el lado izquierdo. 

–	PEVp patológico  en e l  lado 
izquierdo (no se obtienen respues-
tas en ambos ángulos de estímulo), 
sugerentes en este contexto de 
afectación desmielinizante de la 
vía visual ipsilateral.

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
Inicialmente durante el ingreso se 

administra metilprednisolona 1.000 mg 
iv cada 24 horas durante 5 días; al no 
constatarse mejoría, se procede a plas-
maféresis en 5 sesiones a días alternos, 
tras lo cual se objetiva importante mejo-
ría desde el punto de vista motor, aun-
que manteniendo dificultad en la mar-
cha, siendo posible la bipedestación, 
aunque precisando silla de ruedas para 
el desplazamiento; a nivel visual pre-

sentó escasa mejoría. También recibe 
tratamiento con aciclovir iv durante 5 
días por presentar serología IgM posi-
tiva para VEB, suspendiéndose al alta 
ante la mejoría clínica y el diagnóstico 
de MOGAD. Al alta se pauta prednisona 
10 mg/24 h.

Seis meses después es valorado en 
consulta con recuperación total motora 
y únicamente presentando atenuación 
a la visión de los colores.

DISCUSIÓN
En nuestro caso, el paciente cum-

plía los criterios clínicos para MOGAD, 
presentando una lesión de aspecto des-
mielinizante del SNC, positividad para 
los anti-MOG-IgG y un fenotipo clínico 
de MOGAD con neuritis óptica bilateral 
y mielitis transversa longitudinalmente 
extensa (D9-L5). Se descartaron otras 

Figura 2. RM de columna completa, cervical y lumbar en secuencia T2 con corte sagital 
(A, B y C) respectivamente, se observan lesiones en unión bulbo-medular y segmento D9 
a cola de caballo.

A B C
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posibilidades etiológicas, infecciosas 
mediante serologías y otras desmielini-
zantes por la positividad de anticuerpos 
anti-MOG y BOC negativas. Destaca que 
el paciente presentó positividad IgM e 
IgG para VEB, sospechándose encefalo-
mielitis por VEB, pero se descartó esta 
etiología a favor del MOGAD. La positivi-
dad de VEB en este paciente parece no 
estar relacionada etiológicamente con 
la enfermedad, ya que la positividad de 
anticuerpos IgG presente en los pacien-
tes con MOGAD es de un 28% frente al 
100% en la EM(3); en el caso de la positivi-
dad IgM no existen estudios disponibles 
que relacionen la infección aguda y el 
MOGAD.

La plasmaféresis resultó efectiva en 
la mejoría del estado motor, aunque 
hubo una mejoría visual limitada. A los 
seis meses el paciente mantenía una 
dosis de 10 mg de prednisona y presen-
taba como único síntoma una disminu-
ción de la tonalidad de los colores, con 
una recuperación motora completa y 
negativización de los Ac MOG-IgG, que 
se considera prevé curso monofásico de 
la enfermedad y no indica tratamiento 
inmunosupresor(4). Por otro lado, el uso 
de corticosteroides orales ha demos-
trado una disminución de las recaídas; 
este paciente un año tras el diagnós-
tico mantenía un curso monofásico. La 
bibliografía indica que el tratamiento 
inmunosupresor se reserva para el 
segundo episodio, en caso de falta de 

resolución clínica o en presencia de 
lesiones en las pruebas de imagen(4).

Con este caso clínico, se pretendieron 
aplicar los nuevos criterios clínicos en 
un paciente que cumple con todas las 
características del MOGAD, evaluando 
los estudios realizados y el curso clínico 
esperado del paciente.
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RESUMEN
Presentamos el caso de una paciente 

de 45 años que consulta por un cuadro 
de inicio subagudo y curso progresivo 
de ataxia de la marcha y temblor postu-
ral y de acción. Durante el transcurso de 
dicha sintomatología fue diagnosticada 
de cáncer de mama ductal infiltrante 
HER2+, y se objetivaron en sucesivas 
revisiones movimientos erráticos mul-
tidireccionales que impresionaban de 
opsoclono, así como mioclonías palpe-
brales sutiles. Como parte del estudio, 
se detectaron bandas oligoclonales en 
LCR y se obtuvo positividad para anti-Ri 
en el suero de la paciente. Con estos 
datos se realizó el diagnóstico de sín-
drome paraneoplásico (PNS) definitivo 
según los criterios de la Paraneoplastic 
Syndrome Care Score. La discusión de 
dicho caso hace énfasis en el diagnós-
tico diferencial de un síndrome cere-
beloso progresivo de comienzo tardío 
y en la peculiaridad de la asociación de 
determinados tumores a ciertos PNS.

PALABRAS CLAVE
Paraneoplásico, cáncer, opsoclono, 

ataxia, anti-Ri.

INTRODUCCIÓN
Mujer de 45 años, sin antecedentes 

de interés, que comienza en julio de 
2022, de manera progresiva, con males-
tar general, astenia, náuseas sin vómitos 
y con diarrea sin productos patológi-
cos, dolor abdominal o fiebre. Durante 
este proceso refiere haber empezado 
a notarse progresivamente más torpe 
al caminar. Contaba que los objetos se 
movían cuando intentaba enfocar. Des-
cribía torpeza para la marcha y sensa-
ción de inestabilidad. No era capaz de 
andar en línea recta sin desviarse y 
necesitaba apoyo o aumentar la base de 
sustentación para mantener bipedes-
tación. Presentaba, además crecientes 
dificultades para realizar movimientos 
precisos con los miembros superiores, 
como llevarse la cuchara a la boca.

PRESENTACIÓN DEL CASO
En el transcurso de esta sintomatolo-

gía, la paciente acudió a revisión rutinaria 
de mamografía, donde se objetivó una 
imagen descrita como BIRADS 6, suges-
tiva de malignidad. En la exploración 
neurológica destacaba una motilidad 
ocular extrínseca sin paresias, nistagmo, 

3
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ni skew, pero sí movimientos erráticos 
multidireccionales que impresionan 
de opsoclono, así como mioclonías 
palpebrales sutiles. Además, se descri-
bían REMs globalmente exaltados, con 
aumento de área en MMSS y MMII, Hoff-
man izquierdo y clonus aquíleo inagota-
ble derecho. También RCP flexor dere-
cho e izquierdo tendente a extensión. No 
espasticidad. No amiotrofias. No déficits 
tactoalgésicos. No nivel sensitivo. Vibra-
toria, posicional y artrocinética normales. 
No dismetría en maniobras dedo-nariz 
ni talón-rodilla. No disdiadococinesia. La 
marcha presentaba un aumento de base 
de sustentación, pero se mantenía autó-
noma, sin descomponer giro, con braceo 
conservado. Presentaba un leve temblor 
postural y de acción sin claras posturas 
distónicas, simétrico, aunque de ampli-
tud variable. No posturas distónicas en 
otras regiones. 

A continuación, detallamos las prue-
bas complementarias realizadas: 
•	 Analítica: hemograma normal, VSG 

8, PCR 0,3, bioquímica sin alteracio-
nes, calcio corregido 9,2. Perfil tiroi-

deo normal. Vitamina B12 y fólico 
normales. Autoinmunidad para 
celiaquía normal. Serologías negati-
vas. Marcadores tumorales normales.

•	 RM cráneo con y sin contraste x2: sin 
hallazgos de interés.

•	 Ecografía de mama derecha: nódulo 
de contornos mal definidos y mor-
fología polilobulada con probables 
microcaclif icaciones en su interior 
de 22,4 mm. 

•	 Mamografía: mamografía con tejido 
heterogéneo y nódulo de 2 cm en 
relación con el hallazgo ecográfico 
en el CSE de la mama derecha, con 
microcalcificaciones puntiformes en 
su interior.

•	 AP de BAG de mama derecha: CK 
19 positivo, RE Y RP 75%, HER2 2+, 
carcinoma ductal infiltrante G3, con 
un componente linfoide lesional 
con formación de folículos linfoides 
y centros germinales.

•	 PET-TC: estudio que muestra lesión 
hipermetabólica en mama derecha 
sugestiva de malignidad, sin hallaz-
gos en axila (Fig. 1). 

Figura 1. PET-TC que mues-
tra lesión hipermetabólica en 
mama derecha sugestiva de 
malignidad, sin hallazgos en 
axila. 
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•	 RM medular completa sin contraste: 
protrusiones discales cervicales entre 
C3-C6, sobre todo C5-C6 que condi-
cionan estenosis de canal raquídeo 
con posible área de hiperseñal, posi-
ble mielopatía cervical secundaria 
(Fig. 2). 

•	 Análisis LCR. Citobioquímica: LCR 
claro, leucocitos 8 con 88% mono-
nucleares y 13% PMN, hematíes 100, 
glucosa 53, proteínas 43, ADA 4,6. 

•	 Gram y cultivo: negativos. 
•	 Serologías de Borrelia y Treponema: 

negativas. 
•	 Citología: sin celularidad. 
•	 Citometría de flujo: negativa. 
•	 Autoinmunidad en LCR: negativo 

para anti-AMPAR, GABA-B, NMDA, 
CASPR2, LGI1, DDPX BOC positivas. 
Índice IgG 0,75. 

•	 Autoinmunidad en suero: nega-
tividad para antititina, antif if isina, 
anti-Yo, Hu, Ma2, CV2, antirecoverina 
y anti-SOX1. Positividad para anti-Ri. 
Como podemos apreciar en las 

pruebas complementarias, la paciente 
fue diagnosticada tras PET-TC y BAG 
de lesión localizada en mamograf ía 
de cáncer ductal infiltrante de mama 
derecha en cuadrante superoexterno 
con estadio T2cN0Mx, G3 y positividad 
para receptores de estrógenos, pro-
gesterona y HER2. Desde el punto de 
vista neurológico, la paciente presentó 
inicialmente un empeoramiento pro-
gresivo de la sintomatología descrita, 
que la llevó a consultar y a realizarse 
el estudio descrito. Las pruebas de RM 
fueron normales salvo la cervical, donde 
se objetivó una mielopatía cervical inci-
piente consecuencia de una hernia 
discal, que justificaba los hallazgos de 
piramidalismo en la exploración. La PL 
mostró una leve pleocitosis con posi-

tividad para bandas oligoclonales. Se 
comenzó propranolol para el temblor 
y, al poco tiempo, se objetivó positividad 
para anti-Ri en suero, con negatividad 
del resto de anticuerpos en suero y LCR, 
haciendo compatible el diagnóstico 
con un PNS definitivo según criterios 
de Graus(1). 

La paciente fue mejorando de 
manera progresiva con el inicio de la 
QT (taxol + pertuzumab y trastuzumab). 
Fue valorada por Neurología a los tres 
meses del comienzo de la quimiote-
rapia, apreciándose mínimo temblor 
intencional y leve aumento de base en 
la marcha, sin necesidad de apoyo a la 
exploración, pero sí de forma intermi-
tente para caminar largas distancias. La 
paciente ha continuado con la mejoría 
a nivel clínico, certificándose también 
buena respuesta de la masa tumoral 
con hallazgo de respuesta completa 
en última RM a los 6 meses de inicio 
de QT. Se encuentra actualmente pen-
diente de realización de tumorecto-

Figura 2. Hernia discal C5-6 que condiciona 
hiperintensidad del correspondiente seg-
mento medular, compatible con mielopatía 
cervical secundaria. 
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mía con biopsia de ganglio centinela 
y radioterapia posterior. Fue valorada 
por Neurocirugía por mielopatía cervi-
cal incipiente secundaria a hernia dis-
cal C5-C6, acordando por el momento 
actitud conservadora.

DISCUSIÓN 
El síndrome opsoclono-mioclono es 

considerado la manifestación estereo-
típica del PNS con anticuerpos dirigi-
dos contra el antígeno intracelular Ri, 
también conocidos como ANNA-2 (anti-
cuerpos nucleares antineuronales) (2). 
No obstante, el opsoclono-mioclono 
es menos frecuente de lo esperado y 
raramente se presenta de forma ais-
lada, según las últimas series de casos 
publicadas, predominando en cambio 
una afectación cerebelosa/troncoence-
fálica que en muchas ocasiones simula 
un cuadro neurodegenerativo crónico, 
siendo el temblor un síntoma al debut 
del cuadro hasta en el 25% según algu-
nas series(2). 

En mujeres, y de manera global, el 
cáncer más frecuentemente encon-
trado en pacientes con este síndrome 
es el cáncer de mama. A diferencia de 
los tumores relacionados con otros anti-
cuerpos, como anti-Yo, y a diferencia 
de nuestro caso, los PNS por anti-Ri se 
relacionan frecuentemente con cáncer 
de mama HER2 negativo(1). En varones, 
el tumor más frecuentemente encon-
trado es el cáncer microcítico de pul-
món. Otros tumores descritos en aso-
ciación a este síndrome, sobre todo en 
varones, son tumores neuroendocrinos 
vesicales o seminomas(2). 

Tras una revisión de la literatura, la 
progresión típica de los casos con este 
diagnóstico es la de un síndrome cere-
beloso que se presenta con ataxia de la 

marcha de curso subagudo, seguida en 
una segunda fase por signos/síntomas 
de afectación troncoencefálica, y pos-
terior afectación del sistema piramidal 
y los ganglios basales. La evolución de 
los síntomas suele ser más lenta que 
en otros PNS como el síndrome cere-
beloso rápidamente progresivo rela-
cionado con los anti-Yo, mostrando un 
curso crónico en una gran proporción 
de pacientes(2). 

El espectro clínico suele añadir al 
cuadro cerebeloso alteraciones oculo-
motoras, opsoclono con o sin mioclo-
nías, espasticidad, distonía o un sín-
drome rígido-acinético. En los casos en 
los que no predominaba el síndrome 
cerebeloso, los hallazgos eran más hete-
rogéneos, describiéndose episodios 
recurrentes de confusión, encefalitis 
límbicas, SIADH, neuropatía periférica, 
síndrome de persona rígida e incluso 
disautonomía y síndrome de Ondine(2). 
Por tanto, el caso que se presenta es 
concordante con la literatura descrita, 
tratándose de un cuadro que debuta 
principalmente con temblor y síntomas 
sistémicos, asociando de forma suba-
guda y progresiva ataxia de la marcha 
de semiología cerebelosa y posterior-
mente un opsoclono-mioclono sutil. 
Además, desde el punto de vista epi-
demiológico, la asociación en mujeres 
con el cáncer de mama es clásica, aun-
que llama la atención la positividad de 
HER2. En la cohorte de Rojas-Marcos 
et al., solamente el 10,5% de las pacien-
tes con PNS por anti-Ri fueron HER2+, 
a diferencia de un 96,3% en PNS por 
anti-Yo(3). 

Tal y como ocurrió en nuestro caso 
de forma repetida, la RM es habitual-
mente normal, aunque podemos 
encontrar en ocasiones alteraciones en 
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forma de hiperintensidades predomi-
nantemente de localización troncoen-
cefálica. El LCR puede ser inflamatorio, 
siendo el hallazgo más f recuente la 
positividad de bandas oligoclonales, 
traduciendo un proceso activo de sín-
tesis intratecal de inmunoglobulinas. 
En una cohorte f rancesa que estu-
dió la evolución pronóstica medida 
mediante la escala de Rankin modifi-
cada (mRS) en 22 pacientes, se observó 
que la mediana de puntuación era 
mRS 3 al inicio y mRS 4 a los 12 meses, 
requiriendo por tanto la mayoría de los 
pacientes apoyo para poder deambu-
lar(2). Como muchos de estos síndromes, 
la evolución suele estar directamente 
relacionada con la respuesta al trata-
miento oncológico, pudiendo obser-
var la respuesta favorable que se des-
cribe en este caso tras el tratamiento 
con triple terapia realizado contra el 
cáncer de nuestra paciente. Aunque 
la refractariedad a inmunoterapia ha 
sido ampliamente descrita en el caso 
de anticuerpos contra antígenos intra-
celulares en estudios observacionales(4), 
continúa siendo algo controvertido, ya 
que existen determinados fenotipos 
o anticuerpos que pueden presentar 
respuesta parcial a la misma, como 
como pacientes jóvenes con anti-Ma2. 
Por el contrario, otros PNS presentan 
muy escasa evidencia de beneficio de 
forma general, como son los asociados 
anti-Hu o anti-Yo. Actualmente se prio-
riza el uso de terapia combinada con 
corticoides e inmunoglobulinas/plas-
maféresis en el caso de presentaciones 
agudas con afectación severa(4). 

Es fundamental tener en cuenta el 
espectro clínico de este síndrome, con-
siderando la complejidad que implica el 
diagnóstico diferencial de un síndrome 

cerebeloso progresivo y de comienzo 
tardío, con síntomas/signos añadidos 
en muchas ocasiones que pueden lle-
varnos a pensar en entidades como la 
parálisis supranuclear progresiva si hay 
un predominio de la sintomatología 
extrapiramidal, la atrofia multisistémica 
si además añade síntomas disautonó-
micos, o una encefalitis de Bickerstaff si 
debuta rápidamente progresivo y con 
predominio de alteraciones oculomo-
toras, entre otras patologías. 

En nuestro caso, considerando el 
síndrome típico con positividad para 
anti-Ri sin otros anticuerpos positivos 
y habiéndose realizado el diagnóstico 
de cáncer de forma concomitante, se 
cumplen criterios de PNS definitivo. Es 
importante conocer la Paraneoplas-
tic Syndrome Care Score, diseñada 
por Graus et al. en 2021(1), que tiene en 
cuenta síndrome clínico, anticuerpos 
hallados y presencia/ausencia de cáncer 
(según el tiempo de seguimiento) para 
estratificar el diagnóstico en: definitivo, 
probable; posible y no-paraneoplásico. 
El uso de esta escala permitirá conocer 
la probabilidad de origen paraneoplá-
sico de los pacientes de forma simple 
y, por tanto, adaptar el estudio comple-
mentario, seguimiento y tratamiento a 
dicha probabilidad. 
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RESUMEN
Paciente varón de 58 años, que 

debuta con síndrome rígido acinético 
y dismetría, asociando en pocos meses 
alteración en la deambulación y un 
deterioro cognitivo rápidamente pro-
gresivo. Orientado al comienzo de la 
enfermedad como síndrome posible-
mente compatible con parálisis supra-
nuclear progresiva por hallazgos a la 
exploración. Finalmente, tras estudio 
completo, el diagnóstico final es de una 
probable prionopatía.

PALABRAS CLAVE
Deterioro rápidamente progresivo, 

prionopatía, síndrome PSP-like.

INTRODUCCIÓN
Las enfermedades priónicas son 

un grupo de patologías causadas por 
depósito de priones a nivel del sistema 
nervioso central, con largo periodo de 
incubación, pero con evolución rápida-
mente progresiva una vez aparece el 
primer síntoma.

La más frecuente es la enfermedad 
de Creutzfeldt-Jakob, sobre todo la 
forma esporádica, si bien se han identi-
ficado formas genéticas. Se han descrito 

también otras patologías priónicas de 
origen genético, como el síndrome de 
Gerstmann-Straüssler-Scheinker. 

Por otro lado, la parálisis supranu-
clear progresiva es una enfermedad 
neurodegenerativa con un curso más 
larvado que las enfermedades priónicas 
típicas del SNC, causada por acúmulo 
de proteína Tau a nivel de neuronas y 
glía. Una presentación atípica aunque 
descrita de enfermedades priónicas 
es el síndrome PSP-like al inicio de la 
enfermedad.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Anamnesis
Paciente varón de 58 años, mRS 0, 

con hipertensión arterial, sin otros ante-
cedentes personales ni familiares de 
interés.

Previa valoración por Neurología, el 
paciente refería episodios vertiginosos 
intensos de 5 meses de evolución, aso-
ciados a cefalea occipital, siendo valora-
dos por ORL y emitiendo diagnóstico de 
posible migraña vestibular.

Posteriormente, se deriva a consul-
tas de Neurología por alteración de la 
marcha e inestabilidad progresiva, que 

4
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en 3 meses limitan la autonomía del 
paciente. A la exploración destaca un 
síndrome rígido acinético bilateral, con 
afectación de los movimientos oculares 
verticales, dismetría leve apendicular y 
una intensa pérdida de reflejos postu-
rales. Se decide ingreso programado en 
Neurología para ampliación de estudio 
con el diagnóstico etiológico de posible 
parálisis supranuclear progresiva feno-
tipo cerebeloso.

Exploración física al ingreso en 
planta

Alerta, FFSS superiores conservadas. 
Facies “asustada”. No alteración campi-
metría por confrontación. Ondas cua-
dradas en posición f ija de la mirada. 
Enlentecimiento y fragmentación de 
sácadas verticales con signo round the 
houses. Meyerson positivo. No alteración 
del balance motor por grupos muscu-
lares. No signos de piramidalismo. No 
disdiadococinesia. No ataxia troncular. 
No dismetrías en maniobra talón-rodilla. 
Dismetría leve en maniobra dedo-nariz 
bilateral. Reflejos cerebelosos levemente 
alterados. No alteración de la sensibili-
dad propioceptiva.

Rigidez en rueda dentada con fenó-
meno de Froment más acusado en MSI. 
Al explorar la bradicinesia con tapping y 
apertura y cierre de mano, se observan 
movimientos en espejo. Así mismo, se 
observa una bradicinesia leve bilate-
ral, más llamativa en MSI. Bradicinesia 
leve en ambos MMII. No claras apraxias 
manuales, ni ideomotoras. Marcha con 
leve disminución del braceo de MSI e 
inestable con aumento de la base de 
sustentación. Pull test back patológico, 
pierde el equilibrio con un leve golpe 
dando más de 5 pasos y con caída al 
suelo si no se le sostiene.

Pruebas complementarias
•	 Analítica reglada: dentro de la nor-

malidad, incluyendo hemograma, 
coagulación, bioquímica, perfil tiroi-
deo, vitaminas, serología infecciosa, 
perfil de autoinmunidad, marcadores 
tumorales, proteinograma, perfil de 
encefalitis autoinmune con anticuer-
pos antineuronales y Ac. anti-IgLON5.

•	 EMG: el estudio realizado no muestra 
en la actualidad signos de actividad 
muscular continua, ni signos de PNP 
que justifiquen el cuadro del paciente.

•	 BodyTAC con contraste: no se apre-
cian lesiones sospechosas de malig-
nidad.

•	 TAC cráneo sin contraste en Urgen-
cias: sin hallazgos patológicos.

•	 RMN cráneo sin contraste: infor-
mada como normal, impresiona de 
atrofia vermis cerebeloso.

•	 RMN cráneo-cervical con contraste: 
hiperintensidad de ambos núcleos 
caudados, putamen y tálamos en 
secuencias T2 con leve restricción en 
las secuencias de difusión, con diag-
nóstico diferencial amplio (metabo-
lopatía, enfermedad neurodegene-
rativa, intoxicación...). Hiperintensi-
dad de ambos lóbulos temporales 
(¿encefalitis?). Columna cervical sin 
hallazgos significativos.

•	 DaTSCAN:  estudio de cuerpo 
estriado sin evidencias de degene-
ración dopaminérgica presináptica.

•	 SPECT perfusión cerebral: estudio 
gammagráfico de perfusión cerebral 
que no muestra alteraciones signifi-
cativas que sugieran DCB.

•	 LCR:
–	Bioquímica: turbidez moderada, 

7 leucocitos (57% MN), hematíes 
2.000, proteínas 57, glucosa 59, 
cloro 130.
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–	Microbiología: negativa.
–	Citometría: negativa.
–	Citología: negativa.
–	Anticuerpos antineuronales: nega-

tivos.
–	Proteína beta-amiloide 1-40: 8.117.
–	Proteína beta-amiloide 1-42: 682.
–	Ratio 42/40: 0,084.
–	Proteína Tau: 2.000.
–	Proteína Tau fosforilada: 70.
–	Proteína 14-3-3: positiva.

Evolución
Progresivamente, el paciente aquejó 

alteraciones en su voz, así como proble-
mas en la deglución. A la exploración, 
se objetivó alteración severa de los 
movimientos oculares principalmente 
verticales, aunque también afectación 
de los horizontales. Movimientos invo-
luntarios cefálicos y de MMSS, sugesti-
vos de ataxia troncular y apendicular. 
Signos de liberación frontal, así como 
movimientos involuntarios de MMSS de 

corta duración y escasa amplitud, irre-
gulares, sugestivos de mioclonías.

Tras hallazgos en RMN con con-
traste realizada durante ingreso (Figs. 1 
y 2), que pudieran orientar a encefalitis 
autoinmune (descartándose así parálisis 
supranuclear progresiva), se inician Igs 
IV a la espera de resultados de anticuer-
pos y proteínas específicas en LCR, con 
sospecha de encefalitis por IgLon5 vs 
prionopatía, con nula respuesta clínica. 
Dada estabilidad clínica en planta, se 
procede al alta pendiente de resultados 
de pruebas complementarias.

Una vez en consultas, tras resultados 
de estas (destacando proteína 14-3-3 
positiva, Tau elevada e IgLON5 negativa), 
se emite diagnóstico de probable prio-
nopatía, a tener en cuenta el síndrome 
de Gerstmann-Straüssler-Scheinker por 
la edad del paciente, que se descartaría 

Figura 1. Hiperintensidad en FLAIR a nivel 
de ambos lóbulos temporales y núcleos 
caudados.

Figura 2. Restricción en difusión a nivel de 
ambos núcleos caudados y tálamos.
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postmortem mediante estudio genó-
mico.

El paciente reingresa unos 3 meses 
después del primer ingreso, con mar-
cado empeoramiento en esfera motora 
y autonomía, con inicio de movimien-
tos involuntarios cefálicos y de MMSS, 
siendo completamente dependiente 
con vida cama-sillón. Aparte, síntomas 
de deterioro cognitivo severo referi-
dos por familiares. El paciente termina 
falleciendo por disnea en contexto de 
tromboembolismo pulmonar bilateral 
masivo, unos 8 meses después del pri-
mer síntoma referido por el paciente.

Diagnósticos evolutivos
•	 Al ingreso: síndrome de predominio 

rígido acinético y dismetría. Posible 
parálisis supranuclear progresiva 
fenotipo cerebeloso (PSP-c).

•	 Tras evolución clínica y pruebas com-
plementarias: síndrome de predo-
minio rígido acinético y dismetría. 
Síndrome PSP-like. Los juicios etio-
lógicos que se plantean son:
–	Prionopatía. A tener en cuenta 

síndrome de Gerstmann-Straüss-
ler-Scheinker.

–	Encefalitis autoinmune por anti-
cuerpos anti-IgLON5.

•	 Diagnóstico final: demencia rápida-
mente progresiva secundaria a pro-
bable encefalopatía priónica.

DISCUSIÓN
La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob 

se presenta en un 90% de los casos típi-
camente como demencia rápidamente 
progresiva, asociada a menudo con mio-
clonus y ataxia, con fallecimiento en torno 
al primer año tras inicio de la clínica.

Sin embargo, no todos los pacientes 
presentan dicha sintomatología al inicio 

de la enfermedad. Entre las manifesta-
ciones atípicas, encontramos aquellos 
pacientes que simulan una parálisis 
supranuclear progresiva al comienzo 
del cuadro clínico, síndrome conocido 
como PSP-like, haciendo el diagnóstico 
aún más complejo. De hecho, solo una 
decena de casos han sido publicados 
hasta el momento.

En dicha situación, los pacientes se 
presentan con limitación marcada en la 
mirada vertical y caídas frecuentes inex-
plicadas, con rigidez axial y bradicinesia 
global a la exploración física, asociado 
a alteraciones conductuales y deterioro 
cognitivo temprano. Posteriormente, se 
sigue de las manifestaciones típicas de 
las enfermedades priónicas, con una 
evolución tórpida y pronóstico infausto.
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RESUMEN
La carcinomatosis meníngea (CM) 

es la diseminación de células malig-
nas desde tumores primarios hasta las 
capas leptomeníngeas del SNC. Es una 
complicación rara pero potencialmente 
mortal que se observa en una etapa 
avanzada del cáncer, más frecuente-
mente de mama. Puede causar una 
amplia variedad de síntomas, siendo 
la cefalea el más frecuente. El análisis 
del LCR junto con la RMN cerebral con 
contraste ayudan en el diagnóstico. 
Las opciones de tratamiento incluyen 
radioterapia y quimioterapia. El diag-
nóstico temprano es difícil y el pronós-
tico, generalmente, sigue siendo fatal 
en pocos meses. El desarrollo de nuevas 
técnicas de diagnóstico y estrategias 
terapéuticas puede mejorar el pronós-
tico y limitar la morbilidad. 

Presentamos un caso clínico poco 
común de metástasis leptomeníngeas 
de carcinoma primario no detectado en 
una mujer de 67 años que consultó por 
focalidad neurológica aguda. Fue diag-
nosticada de CM mediante biopsia de 
lesión medular tras alta sospecha por 
pruebas de neuroimagen. La citología 
del LCR fue negativa. En un primer estu-

dio anatomopatológico, no se identificó 
el origen de las células malignas y fue 
necesario un análisis molecular poste-
rior para conocer que las células tumo-
rales tenían origen mamario. El tumor 
de mama no ha llegado a ser detectado 
por pruebas de imagen (mamografía, 
ecograf ía de mamas, TC tórax-abdo-
men-pelvis y PET-TC de cuerpo entero). 
La paciente se encuentra en Cuidados 
Paliativos. 

PALABRAS CLAVE
Cáncer primario desconocido, SNC, 

código ictus, biopsia. 

INTRODUCCIÓN
La carcinomatosis meníngea (CM) se 

define como la infiltración de las lep-
tomeninges por células malignas(1). Los 
tumores sólidos que con más frecuen-
cia la producen son mama, pulmón y 
melanoma. Los pacientes pueden pre-
sentar una amplia variedad de signos 
y síntomas inespecíficos por lo que el 
diagnóstico puede ser difícil y requiere 
un alto índice de sospecha, especial-
mente en casos donde el cáncer pri-
mario es desconocido (entre el 1-7%)(3). 
El diagnóstico de CM se ha vuelto cada 
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vez más común debido al uso rutina-
rio de estudios de neuroimagen y una 
mayor supervivencia de los pacientes(4). 
Se realiza una revisión actualizada de la 
literatura sobre la CM, tomando como 
ejemplo un caso clínico con ciertas par-
ticularidades. 

PRESENTACIÓN DEL CASO 
Mujer de 67 años que consultó en 

Urgencias por debilidad e hipoestesia 
aguda en extremidades derechas. Se 
activó código ictus, con hallazgo en TC 
de cráneo de obliteración parcial de los 
surcos parietales posteriores, siendo la 

angio-TC normal. Se ingresó con sospe-
cha de origen vascular del cuadro.

Durante el ingreso, se realizó una 
RMN de cráneo (Fig. 1A) donde se apre-
ció una hiperintensidad generalizada 
de surcos y de folias cerebelosas con 
captación de contraste. Estos hallazgos 
sugerían afectación metastásica lepto-
meníngea como primera posibilidad. Se 
realizó punción lumbar (PL) con LCR de 
aspecto amarillento con 771 mg/dL de 
proteínas, sin consumo de glucosa, con 
22 leucocitos/mL, sin hematíes y con 
una adenosina desaminasa normal. 
Las PCRs de virus, el cultivo y la tinción 

A

B

Figura 1. A) RM cerebral 
con contraste que mues-
tra realce leptomenín-
geo difuso, de predomi-
nio en áreas posteriores 
y folias cerebelosas. B) 
Mamografía craneocau-
dal bilateral de mama sin 
hallazgos patológicos 
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de Gram fueron negativas. La citología 
y citometría de flujo no evidenciaron 
células tumorales.

Desde el punto de vista radiológico, 
la sospecha clínica era alta para CM. Se 
realizó un estudio completo en busca 
de la neoplasia primaria con TC de 
tórax-abdomen-pelvis con contraste, sin 
evidencia de la misma y, dada la fuerte 
asociación con el cáncer de mamá, se 
solicitó mamografía (Fig. 1B) y ecogra-
fía de mamas. Se amplió el estudio con 
PET-TC, que no mostró captaciones de 
significado patológico. 

La paciente comenzó con dolor en 
región lumbar, debilidad progresiva 
en miembro inferior derecho y nivel 
sensitivo D11, por lo que se solicitó una 
RMN de columna completa. A nivel de 
D10-D12 (Fig. 2A) se objetivó extensa 
lesión de unos 5 cm de longitud cra-
neocaudal isointensa en T2 e hipertensa 
en secuencia STIR*, con realce intenso 
de contraste, de localización intradural 
extramedular y que inf iltraba el cor-
dón medular. Además, a nivel lumbar 

se apreciaban otras pequeñas lesiones 
nodulares de similar comportamiento 
adheridas a varias raíces (Fig. 2B), hallaz-
gos que sugerían nuevamente carcino-
matosis meníngea con afectación intra-
medular por contigüidad.

Se realizó biopsia medular con 
fragmento de meninge infiltrado por 
carcinoma poco diferenciado. El perfil 
inmunohistoquímico mostró positivi-
dad a CK AE1/AE3, GATA3 y e-Cadherina 
y negatividad a Pax8, CK7, CK20, WT1, 
TTF1, MUC5AC, CDX2 y estrógenos, que 
no fue concluyente. Se necesitó una 
segunda batería que mostró expresión 
para GCDFP-15 y mamaglobina; siendo 
negativas para sinaptofisina, OCT3/4, 
cromogranina, P53, calretinina y CD117. 
Este perfil inmunohistoquímico es com-
patible con un origen mamario. 

Se presentó el caso en el comité neu-
ro-oncológico y se desestimó el trata-
miento activo, por lo que se derivó la 
paciente a Cuidados Paliativos. Hasta 
la fecha, no se ha podido objetivar el 
tumor.

A

Figura 2. A) RM medular dorsal (corte sagital y axial) que muestra lesión con realce intenso 
de contraste de localización intradural extramedular con infiltración el cordón medular.  
B) RM medular lumbar que muestra lesiones nodulares que realzan tras la administración 
de contraste adheridas a varias raíces. 

B



A. Aguilar Monge, M.N. Afkir Ortega, M. Máñez Sierra
26

DISCUSIÓN
La CM es la invasión leptomeníngea 

por células neoplásicas metastásicas 
de un cáncer primario(3). El cáncer de 
mama es el principal tumor sólido res-
ponsable, por lo que se hizo hincapié en 
su búsqueda. Le sigue en frecuencia la 
neoplasia de pulmón y el melanoma, 
aunque se ha descrito en cualquier tipo 
de cáncer incluyendo neoplasias hema-
tológicas (como el linfoma de células B) 
y cerebrales (gliomas, ependimomas y 
meduloblastomas)(5). La incidencia de 
metástasis leptomeníngeas de tumo-
res sólidos es del 5-10% y de neoplasias 
hematológicas del 5-15%. Sin embargo, 
se estima que la incidencia puede llegar 
al 20% en autopsias(2). 

Aunque lo habitual es que aparezca 
en etapas avanzadas de un cáncer 
conocido, en el 5-10% de los pacientes, 
como el caso clínico que presentamos, 
la CM es el primer evento y permite el 
diagnóstico del tumor primario(1,5). 

Las rutas de propagación del tumor 
primario hasta la BHE incluyen: disemi-
nación hematógena, invasión directa, 
metástasis del plexo coroideo, metás-
tasis epidural, subdural y vertebral, así 
como propagación perineural y endo-
neural de manera retrógrada(2). La 
hipótesis más aceptada propone que 
las células tumorales se unen a células 
endoteliales de la BHE y penetran en el 
LCR a través de receptores(5). 

El síntoma más común es la cefalea, 
seguida de la confusión y las crisis epi-
lépticas. Un porcentaje importante de 
pacientes presenta náuseas, vómitos, 
mareos, ataxia y diplopía. Sin embargo, 
la presentación como focalidad neuro-
lógica aguda es rara. También puede 
involucrar a la médula espinal y a raíces 
nerviosas, produciendo síntomas en las 

regiones anatómicamente asociadas, 
como ocurre en el caso clínico. La CM 
puede ser asintomático en el 2 % de los 
pacientes(3). 

El primer paso en la evaluación de la 
CM es obtener una historia clínica y una 
exploración física completa. Los resulta-
dos de RMN y LCR junto con el hallazgo 
de un tumor primario son suficientes 
para el diagnóstico. Es importante saber 
que los hallazgos en resonancia pueden 
aparecer en la meningitis inflamatoria o 
carcinomatosa. Por lo tanto, es impres-
cindible combinarlo con la citología del 
LCR. La biopsia se reserva para pacien-
tes sin evidencia de neoplasia(5). 

Los hallazgos del LCR incluyen: pre-
sión elevada (50%); pleocitosis linfocítica 
(33-79%); hiperproteinorraquia (80%); 
hipoglucorraquia (25-40%). La citología 
inicialmente es positiva en el 55 % de los 
casos, proporcionando un diagnóstico 
de certeza. Una segunda determina-
ción aumenta la sensibilidad al 80%. 
La citometría de flujo del LCR permite 
la detección de neoplasias hematoló-
gicas(2). 

En la RMN cerebral existe realce 
leptomeníngeo en la secuencia pon-
derada T1 con contraste. Se pueden ver 
hiperintensidades T2/FLAIR en el espa-
cio subaracnoideo. Las convexidades 
cerebrales, la folia cerebelosa, las cister-
nas basales y las regiones periventricu-
lares son las áreas más comúnmente 
afectadas(2). En la médula espinal, 
puede aparecer realce leptomenín-
geo a lo largo de las raíces nerviosas, 
particularmente en la cola de caba-
llo. La sensibilidad de la RMN cerebral 
es del 76% para los tumores sólidos, y 
aumenta al 95% para la RM espinal en 
pacientes con síndrome medular como 
en este caso(1,5). 
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La esperanza de vida oscila entre las 
4-6 semanas, aumentando a 3-6 meses 
con tratamiento(3). En la actualidad no 
hay consenso sobre el mismo, siendo 
el objetivo principal mejorar los défi-
cits neurológicos y la calidad de vida. 
Las posibles opciones incluyen quimio-
terapia intratecal o intravenosa, exére-
sis del tumor, radioterapia y cuidados 
paliativos. El tratamiento oncológico 
debe evaluarse siempre según el estado 
clínico del paciente, su evolución sisté-
mica y su voluntad, debido al mal pro-
nóstico de esta patología(2). 

CONCLUSIÓN 
La CM es una forma rara de enferme-

dad metastásica en la que es prioritario 
el diagnóstico de la neoplasia de base 
para seleccionar el mejor tratamiento. 
En general, requiere de la combina-
ción de RMN y estudio de LCR para el 
diagnóstico, siendo la biopsia necesa-
ria en algunas ocasiones. El caso clínico 
expuesto presenta varias peculiaridades: 
presentación atípica como focalidad 
neurológica aguda, no se consiguió 
detectar el tumor primario a pesar de la 
alta sospecha y varias pruebas de ima-
gen, la anatomía patológica del LCR no 

mostró células malignas y la biopsia de 
las lesiones requirió de varios estudios 
inmunohistoquímicos para identificar 
la neoplasia asociada. Pese a que exis-
ten algunas estrategias terapéuticas, 
no suelen ser eficaces y el pronóstico 
es fatal en pocos meses.
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RESUMEN
Se presenta el caso de un paciente 

de 38 años con hemimegalencefalia, 
una anomalía estructural cerebral del 
desarrollo. Posteriormente, comentare-
mos los recientes avances en el cono-
cimiento respecto a su base genética.

PALABRAS CLAVE
Hemimegalencefalia, epilepsia.

INTRODUCCIÓN
La epilepsia estructural es conse-

cuencia de una anomalía estructural 
cerebral identif icable en los estudios 
de neuroimagen. Son múltiples sus 
causas y pueden variar según el grupo 
de edad. En etapas tempranas desta-
can las causas por encefalopatía hipóxi-
co-isquémica pre o perinatal, errores 
congénitos del metabolismo, las mal-
formaciones del SNC (anomalías del 
desarrollo cortical), postraumáticas o 
tumorales. En edades medias las cau-
sas estructurales más frecuentes son la 
esclerosis medial temporal y procesos 
de origen vascular, infeccioso o tumoral 
y en edades más avanzadas además de 
la etiología vascular, se incluyen las en-
fermedades degenerativas primarias. La 
hemimegalencefalia es una condición 

poco frecuente de malformación del 
SNC. Generalmente se manifiesta con 
epilepsia, retraso psicomotor y hemi-
paresia, dependiendo del volumen de 
afectación. Se trata de un trastorno de la 
proliferación neuronal que produce un 
excesivo crecimiento de todo o parte de 
un hemisferio cerebral. Su causa exacta 
es desconocida, aunque existen hipóte-
sis de que se produzca por trastornos 
que acontecen durante el tercer trimes-
tre de gestación.

Presentamos el caso de un paciente 
con epilepsia de debut en la adolescen-
cia, con semiología de interés y hallazgo 
de hemimegalencefalia en su estudio 
de imagen.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Anamnesis 
Paciente de 38 años en la actualidad. 

Tiene antecedente de sufrimiento fetal 
en su semana 39 de gestación, parto por 
cesárea. Desarrollo psicomotor normal, 
con estudios universitarios y de pos-
grado finalizados. Sin historia de infec-
ciones del SNC, TCE o antecedentes 
familiares de epilepsia.

Sufrió primer episodio a los 18 años. 
Los episodios ocurren siempre en 

6
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horario nocturno mientras el paciente 
duerme. Sus familiares describen que 
inicia con verbalizaciones o ruidos man-
dibulares, posible desviación cefálica y 
de hemicuerpo hacia la izquierda, y se 
sigue de rigidez generalizada y mioclo-
nías que ceden en segundos. En ocasio-
nes, se acompañan de enuresis y erec-
ción. Se continúan de periodo postcrí-
tico con confusión de unos 15 minutos 
de duración. 

Además, ref iere desde el inicio de 
las crisis, tics motores consistentes en 
elevación de hombro izquierdo, que 
puede suprimir voluntariamente y se 
inician con sensación premonitoria. 
Estos movimientos empeoran con el 
estrés. No afectan a su calidad de vida.

Se inició tratamiento para las crisis 
en un principio con oxcarbacepina 600 
mg/8 h, que fue suspendido por inefica-
cia y sustituido por levetiracetam 1.000 
mg/12 h. Con este tratamiento se con-
trolaron las crisis, aunque se acabó sus-
pendiendo por comenzar con alteración 
conductual. Actualmente tiene buen 
control de crisis y buena tolerabilidad 
con zonisamida 300 mg en la noche.

Exploración
Tic motor con elevación de hombro 

izquierdo aislada.
Consciente, orientado, obedece órde-

nes sencillas y complejas, lenguaje con-
servado. No disartria. Pupilas isocóricas 
normorreactivas a luz y acomodación, 
motilidad ocular extrínseca sin altera-
ciones. Campimetría por confronta-
ción normal. No paresia facial. Resto de 
pares craneales normales. No claudica-
ción en maniobras contragravitatorias. 
Reflejos osteotendinosos normales, 
cutáneo-plantar flexor bilateral. No dis-
metría. No alteraciones sensitivas. No 

bradihipocinesia. Romberg negativo. 
Marcha en tándem posible.

Pruebas complementarias
•	 Resonancia magnética craneal  

sin contraste (2014): aumento del 
tamaño del ventrículo lateral dere-
cho, cuya porción posterior comunica 
con un quiste porencefálico, áreas 
de gliosis, heterotopías de sustancia 
gris parietooccipitales derechas, con 
esquisencefalia parietal que alcanza 
el sistema ventricular, con quiste 
interhemisférico que ocupa la región 
pineal, mesencefálica y parasagital 
derecha, megacisterna magna.

•	 Resonancia magnética craneal  
sin CIV (2022) (Fig. 1):
–	Restos adenoideos que ocasionan 

disminución de la luz de la nasofa-
ringe. 

–	Megacisterna.
–	Dilatación focal de la parte poste-

rior del ventrículo lateral derecho 
asociado a zonas que sugieren 
encefalomalacia y heterotopías en 
la parte posterior de la zona dila-
tada; también se evidencia atrofia 
cortical.

–	Sugiere alteración-malformación 
debida a patología prenatal.

•	 Electroencefalograma basal (2014) 
y en privación de sueño (2022): acti-
vidad bioeléctrica cerebral de carac-
terísticas normales.

Diagnóstico 
•	 Epilepsia focal con crisis de inicio 

focal con alteración de conciencia 
y bilateral tónico-clónica, de origen 
motor durante el sueño, secundarias 
a lesión estructural (hemimegalen-
cefalia). 

•	 Tic motor simple.
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Tratamiento y evolución
Se ha mantenido el tratamiento con 

zonisamida 300 mg en la noche. Última 
crisis en el año 2017. Se indicó iniciar clo-
nazepam 0,5 mg un comprimido al día 
en épocas de estrés para los tics motores.

DISCUSIÓN 
La hemimegalencefalia es una ano-

malía estructural cerebral debida a alte-
ración del desarrollo cortical, con creci-
miento hamartomatoso de un hemis-
ferio, provocando aumento de tamaño 
del ventrículo y hemisferio afectado. 
Aunque la causa exacta es desconocida, 
se postula entre las posibles causas las 
tóxico-metabólicas (como la encefalo-
patía anóxico-isquémica) y genéticas 
o sindrómicas asociadas a otras enfer-
medades (como la esclerosis tuberosa, 
el síndrome de McCune-Albright y la 
neurofibromatosis tipo I).

Generalmente, los pacientes con 
hemimegalencefalia presentan retraso 

en el desarrollo psicomotor y epilepsia 
ref ractaria al tratamiento médico(1). 
Llama la atención por este motivo que 
nuestro paciente había completado 
estudios superiores sin ningún déficit 
apreciable, y que se había conseguido 
estabilidad clínica con monoterapia 
con zonisamida. Además, asocia tics 
motores simples. No hemos encontrado 
datos clínicos similares reportados en la 
literatura hasta el momento.

Por último, cabe destacar que 
los avances en el campo de estudio 
molecular de las malformaciones del 
desarrollo cortical cerebral en los últi-
mos años sugieren que la esclerosis 
tuberosa, la displasia cortical focal y la 
hemimegalencefalia podrían ser parte 
de un espectro de enfermedades rela-
cionadas con la señalización por mTOR 
denominadas TORpatías(1). La vía mTOR 
está relacionada con la proliferación y 
diferenciación celular, procesos altera-
dos comunes en dichos trastornos. En 

Figura 1. Resonancia magnética, secuencia T1, tres cortes axiales. Quiste porencefálico, areas 
de gliosis, heterotopías de sustancia gris parietooccipitales derechas, con esquisencefalia 
parietal que alcanza el sistema ventricular, con quiste interhemisfárico que ocupa la región 
pineal, mesencefálica y parasagital derecha, megacisterna magna.
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este sentido cabría pensar y continuar 
investigando si determinados fármacos 
anticonvulsivos son más eficaces (y por 
qué) en este tipo de patologías, con el 
objetivo de una medicina de precisión 
para los pacientes(2).
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RESUMEN
Presentamos el caso de un paciente 

de 36 años con cefalea de novo con 
lesión estructural subyacente. Posterior-
mente comentaremos los principales 
criterios de alarma para sospechar ori-
gen secundario.

PALABRAS CLAVE
Cefalea numular, hemangioma.

INTRODUCCIÓN
La cefalea es el motivo de consulta 

neurológico más frecuente en Urgen-
cias, y uno de los principales motivos de 
derivación para valoración por Neurolo-
gía desde Atención Primaria.

Frecuentemente, las cefaleas no 
presentan causa subyacente demostra-
ble. En estos casos, se clasifican como 
primarias. No obstante, un porcentaje 
menor sí son debidas a lesiones demos-
trables por lo general en pruebas de 
imagen. Entre las posibles etiologías 
secundarias, es importante descartar 
patología estructural tipo malforma-
ciones, infecciones y tumores.

El caso descrito consiste en una 
cefalea numular con episodios migra-
ñosos tipo epicránea-fugax, asociada a 
hemangioma intraparietal.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Anamnesis 
Paciente varón de 36 años con ante-

cedentes de insomnio, ansiedad e his-
toria familiar de hipertrigliceridemia y 
neoplasias malignas.

Refería, desde principios de 2021, 
dolor “a punta de dedo” en región 
parietal derecha. Ocasionalmente se 
irradiaba a región periocular ipsilateral 
sin síntomas trigémino-autonómicos.

Sin síntomas sistémicos asociados. 
No fiebre, náuseas o vómitos. Negaba 
consumo de sustancias tóxicas. Sin défi-
cit neurológico asociado.

Exploración
Consciente, orientado, obedece órde-

nes sencillas y complejas, lenguaje con-
servado. No disartria. Pupilas isocóricas 
normorreactivas a luz y acomodación, 
motilidad ocular extrínseca sin alteracio-
nes. Campimetría por confrontación nor-
mal. No paresia facial. No claudicación en 
maniobras contragravitatorias. Reflejos 
osteotendinosos normales, cutáneo-plan-
tar flexor bilateral. No dismetría. Destaca 
hipoestesia en territorio V2-V3 derecho, 
que el paciente no refería previamente. 
Resto de exploración sin hallazgos.

7
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Pruebas complementarias
•	 TC craneal (Fig. 1) completada pos-

teriormente con resonancia mag-
nética craneal sin contraste (Fig. 2): 
lesión lítica parietal derecha de 18 
mm que podría corresponder a 
hemangioma.

Diagnóstico
Cefalea numular parietal derecha con 

episodios tipo epicránea-fugax sin sínto-
mas trigémino-autonómicos secundaria 
a hemangioma parietal ipsilateral. 

Tratamiento y evolución
Se inició tratamiento con pregaba-

lina en dosis ascendentes de forma 
progresiva hasta alcanzar los 100 mg, y 
melatonina 4-6 mg/diarios. El paciente 
en las sucesivas revisiones ha referido 
encontrarse asintomático y ha aban-
donado el tratamiento médico. En la 
actualidad, está pendiente de cita para 
valoración por Neurocirugía.

Figura 1. Corte axial en TC craneal, lesión 
hipodensa intraósea parietal derecha.

Figura 2. Resonancia 
realizada para comple-
tar estudio que muestra 
lesión de menor inten-
sidad parietal derecha 
respecto a tejido óseo 
adyacente.
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DISCUSIÓN 
Es necesario tener en cuenta que, 

aunque la mayoría de las cefaleas no 
presentan lesión subyacente, existe un 
porcentaje no desdeñable en el que un 
estudio adecuado sí revela alteraciones 
patológicas.

Por tanto, es necesario realizar una 
historia clínica lo más completa posible 
sin olvidar nunca preguntar por síntomas 
de alarma que obliguen a realizar prueba 
de imagen u otra prueba complemen-
taria. Entre estos, destaca el inicio de 
cefalea en personas mayores de 50 años, 
antecedentes tumorales o de inmunosu-
presión, déficit neurológico asociado, ini-
cio brusco de máxima intensidad o curso 
progresivo subagudo, etc.(1). La anamne-
sis es fundamental para detectar estos 
casos y que no infradiagnostiquemos 
patologías graves subyacentes.
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RESUMEN
Presentamos el caso de una paciente 

de 67 años con un déficit hemisférico 
izquierdo asociado a bajo nivel de cons-
ciencia y evolución clínica fluctuante. Se 
realizaron estudios con pruebas micro-
biológicas y punción lumbar, llegando 
al diagnóstico de meningitis neumo-
cócica. La evolución durante el ingreso 
fue insidiosa, con hallazgos sugestivos 
de ventriculitis en las pruebas de ima-
gen. Además, se objetivó un empeora-
miento clínico tras la retirada de los cor-
ticoides coincidiendo con la aparición 
de lesiones isquémicas agudas en RM 
en probable contexto de vasculopatía 
cerebral tardía como otra complicación 
asociada.

Presentamos este caso con la inten-
ción de enfatizar dos posibles compli-
caciones asociadas a la meningitis, que, 
aunque son inf recuentes, debemos 
conocer dadas las consecuencias devas-
tadoras que pueden producir si no son 
identificadas de forma precoz. 

PALABRAS CLAVE
Ventriculitis, vasculopatía cerebral 

tardía, neumococo.

INTRODUCCIÓN
Paciente de 67 años, hipertensa, 

obesa y con artrosis, Rankin 0. Es trasla-
dada a Urgencias por bajo nivel de cons-
ciencia, siendo vista bien por última vez 
el día anterior antes de acostarse. Como 
única incidencia de interés, la paciente 
presentaba un cuadro catarral con clí-
nica respiratoria de unos diez días de 
evolución, sin fiebre asociada y para el 
cual se le había prescrito tratamiento 
sintomático.

PRESENTACIÓN DEL CASO
En Urgencias se identif ica extenso 

déficit hemisférico izquierdo, sin aper-
tura ocular espontánea ni emisión de 
lenguaje, despertando únicamente ante 
estímulos dolorosos y sin mantener nivel 
de alerta. Localiza el dolor con miembros 
izquierdos con alteración de la movili-
dad e hipoalgesia en las extremidades 
derechas. Presenta también tendencia 
oculocefálica a la izquierda, reflejos ocu-
locefálicos y corneales conservados, sin 
respuesta a la amenaza, con puntuación 
de 23 en la escala NIHSS. 

Se contacta con Neurología, acti-
vándose código ictus. Se realiza TC, 

8



C. Villar Rodríguez, P. Franco Perejón, L. Ainz Gómez
38

angio-TC y TC de perfusión que resultan 
normales y se decide ingreso en la Uni-
dad de Ictus para vigilancia neurológica. 

Ante el cuadro focal extenso de inicio 
brusco, la primera sospecha es de ictus, 
pero la normalidad de las pruebas de 
neuroimagen obliga a plantear un diag-
nóstico diferencial amplio. Durante las 
primeras horas en la Unidad de Ictus, 
presenta un pico febril con clínica respi-
ratoria e imagen de infiltrado pulmonar 
basal izquierdo en radiografía de tórax. 
Se extraen hemocultivos y se inicia anti-
bioterapia con amoxicilina-clavulánico 
1 g/8 h por sospecha de neumonía por 
broncoaspiración. A las 24 horas de 
ingreso se observa mejoría clínica, con 
resolución prácticamente completa de 
la focalidad neurológica (NIHSS 1), man-
teniendo leve desorientación temporal. 
Dada la resolución esporádica y dura-
ción breve de los síntomas, se solicita 
EEG para valorar posible etiología comi-
cial, donde se objetivan descargas epi-
leptiformes. Se comienza tratamiento 
antiepiléptico con lacosamida 50 mg/ 
12 h, manteniendo antibioterapia. 

El segundo día de ingreso el Servicio 
de Microbiología alerta del aislamiento 
en hemocultivos de Streptococcus 
pneumoniae. En este momento, la 
paciente, que inicialmente había evo-
lucionado favorablemente, comienza 
de nuevo con bajo nivel de conscien-
cia, desorientación y debilidad en hemi-
cuerpo derecho, que no cede pese a la 
administración de benzodiacepinas. Se 
realiza punción lumbar y se inicia tra-
tamiento con ceftriaxona, ampicilina y 
aciclovir ante la posibilidad de menin-
goencefalitis infecciosa. Se recibe poste-
riormente resultado positivo mediante 
PCR de S. pneumoniae en LCR, por lo 
que se ajusta tratamiento antibiótico 

manteniendo ceftriaxona 2 g/12 h y se 
aumenta el tratamiento antiepiléptico. 
La paciente persiste con fluctuaciones 
del nivel de conciencia que le imposibi-
litan incluso la tolerancia por vía oral los 
primeros días. 

En la RM craneal realizada el 4º día 
de ingreso se identifican múltiples focos 
de meningoventriculitis. Por ello, se 
añade pauta de 5 días de dexametasona 
4 mg/12 h IV al tratamiento, con lo que la 
paciente vuelve a presentar mejoría clí-
nica, y se mantiene estable durante los 
siguientes días. Se realiza RM de control 
con mejoría de la meningoventriculitis 
pero sin resolución completa, identifi-
cándose además una pequeña lesión 
isquémica aguda.

Tras 15 días de ingreso, en torno a 
la semana tras haber finalizado corti-
coides, la paciente comienza de nuevo 
con desorientación y somnolencia, por 
lo que se decide reiniciar de nuevo el 
tratamiento con dexametasona 4 mg 
cada 24 horas concomitante a la anti-
bioterapia IV. Con ello, la paciente pre-
senta mejoría progresiva hasta volver a 
desaparecer de forma casi completa la 
clínica neurológica. Se realiza nueva RM 
durante la tercera semana de ingreso, 
donde se confirma la desaparición total 
del componente de meningoventricu-
litis, pero se aprecia una nueva lesión 
isquémica aguda. 

La paciente permaneció finalmente 
ingresada durante 26 días, completando 
21 días de tratamiento antibiótico IV, y 
dado el componente de vasculopatía 
asociado al cuadro, fue dada de alta 
con corticoterapia oral con dexameta-
sona 4 mg/12 h. Al alta, la paciente se 
encontraba sin focalidad neurológica 
salvo una leve sensación de inestabili-
dad. El diagnóstico final fue de menin-
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goventriculitis bacteriana aguda por 
neumococo, con lesiones isquémicas 
cerebrales de etiología atípica secun-
darias a vasculopatía asociada. 

A continuación, detallamos los resul-
tados de algunas pruebas complemen-
tarias:
•	 TC, angio-TC y perfusión: no lesiones 

agudas, ASPECTS 10. No se objetiva 
oclusión de gran vaso. Estudio de 
perfusión sin asimetría

•	 Radiografía de tórax: condensación 
pulmonar basal izquierda. 

•	 EEG: descargas epileptiformes foca-
les parasagitales derechas. 

•	 Hemocultivo: positivo para Strepto-
coccus pneumoniae. 

•	 Punción lumbar: aspecto xantocró-
mico. Glucosa 52 mg/dL, proteínas 
386,9 mg/dL, leucocitos 908x1/µL 

con 66% de polimorfonucleares. PCR 
positiva para S. pneumoniae. 

•	 RM cráneo (4º día) (Fig. 1): múltiples 
focos de material purulento que en el 
espacio extraaxial de ambas convexi-
dades que se asocian a contenido 
intraventricular purulento en el con-
texto de una meningoventriculitis. 

•	 RM cráneo (17º día): se continúan 
visualizando focos milimétricos de 
meningoventriculitis a nivel suba-
racnoideo con contenido purulento 
en la región declive del asta occipi-
tal izquierda. Aparición de pequeño 
foco isquémico agudo de conforma-
ción lineal en la en sustancia blanca 
subcortical del giro frontal superior 
derecho. 

•	 RM cráneo (26º día) (Fig. 2): aparición 
de nuevos focos de isquemia aguda 

Figura 1. Corte axial de RM de cráneo en secuencia de difusión y mapa ADC. Material puru-
lento en espacio extraaxial e intraventricular bilateral. 
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en regiones corticosubcorticales de 
ambas circunvoluciones frontales 
superiores. Persistencia de un foco 
purulento en el espacio aracnoideo 
de la convexidad superior izquierda. 
No se observan signos de ventriculitis.

DISCUSIÓN
La meningitis bacteriana presenta 

una importante morbimortalidad aso-
ciada. El riesgo de muerte y de compli-
caciones se ha relacionado con la edad 
y comorbilidades de los pacientes, el 
agente patógeno (siendo más frecuen-
tes en las causadas por S. pneumoniae), 
la escala de Glasgow en el momento de 
presentación y el retraso en la adminis-
tración de tratamiento antibiótico(2). 

La meningitis se presenta con un 
amplio espectro de manifestaciones, 

pudiendo simular en ocasiones afecta-
ciones del SNC de otra etiología, como 
en esta ocasión en la que se sospechó 
inicialmente un origen cerebrovascular. 
Sin embargo, debemos estar alerta y 
sospechar esta entidad para realizar un 
diagnóstico precoz, ya que un retraso en 
inicio del tratamiento antibiótico puede 
ensombrecer el pronóstico. 

El caso de nuestra paciente presenta 
dos características inhabituales, que 
requieren consideraciones terapéuticas 
particulares, lo que genera un interés 
especial y la necesidad por parte del 
neurólogo de ampliar el conocimiento 
en este tipo de patologías, cuyo manejo 
es infrecuente en la práctica clínica dia-
ria.

Nos referimos, por un lado, a la 
presencia de ventriculitis, que es una 

Figura 2. Corte axial de RM de cráneo en secuencia de difusión y mapa ADC. Lesiones 
isquémicas agudas en ambas circunvoluciones frontales. 
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complicación rara de las meningitis, 
(< 1%)(2). Se diagnostica habitualmente 
mediante pruebas de neuroimagen y 
se caracteriza por dilatación ventricu-
lar, detritos celulares en los ventrículos 
y engrosamiento con realce ependima-
rio. Según las guías, la aparición de esta 
complicación obliga a mantener regí-
menes de antibioterapia prolongados, 
como fue en nuestro caso(3). 

Por otro lado, nuestra paciente sufrió 
un empeoramiento brusco después de 
la mejoría inicial tras la retirada del tra-
tamiento con corticoides, coincidiendo 
con la aparición de lesiones isquémicas 
en RM, lo que ponemos en contexto de 
una vasculopatía cerebral tardía (VCT).

El uso rutinario de corticoterapia junto 
a la antibioterapia IV ha ido en aumento 
desde 2002, tras la publicación de varios 
estudios que demostraban reducción de 
la mortalidad(4). La VCT, recientemente 
descrita, se considera una rara compli-
cación (1% de meningitis) que aparece 
entre 4-27 días tras el ingreso, tras la 
retirada de corticoterapia(5). El empeora-
miento clínico, después de una evolución 
inicial favorable y al suspender corticoi-
des, debería hacernos sospechar esta 
entidad. No se ha establecido de forma 
clara cuál es la fisiopatología subyacente, 
podrían estar implicados fenómenos de 
trombosis, vasculitis, coagulación intra-
vascular diseminada, vasoespasmo y el 
efecto rebote de la respuesta inflamato-
ria primaria al finalizar el tratamiento(5). 
Algunos autores sugieren una retirada 
gradual de esta medicación y trata-
mientos más prolongado para evitar 
este efecto rebote. Sin embargo, dado 
que se trata de una complicación rara y 
recientemente descrita, no se han reali-
zado ensayos clínicos que definan cuál 
debería ser la dosis, pauta de administra-

ción, duración adecuada o qué tipo de 
pacientes podrían beneficiarse de rein-
troducir los corticoides tras el empeora-
miento clínico(1). 

En definitiva, el cuadro que inicial-
mente simulaba un ictus hemisférico 
izquierdo, resultó ser un caso de menin-
goencefalitis complicada con ventriculi-
tis y VCT. Ante datos inconcluyentes de 
isquemia, debe ampliarse el diagnóstico 
diferencial y considerar otras patologías 
menos frecuentes o de presentación 
clínica atípica. El índice de sospecha 
debe ser alto ante la posibilidad de un 
cuadro infeccioso con elevada mortali-
dad, sin limitarnos a finalizar un estudio 
antes de tiempo por la mejoría clínica 
del paciente. El conocimiento de com-
plicaciones inhabituales y su estudio 
exhaustivo es importante para garan-
tizar el mejor tratamiento posible en 
estos casos.
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RESUMEN
Paciente mujer de 59 años, con 

antecedente de ictus isquémico bulbar 
izquierdo, que refiere tras el mismo dos 
tipos de cefalea concomitante.

Orientado inicialmente como posible 
SUNCT o cefalea en racimos secundaria 
al evento isquémico, la paciente probó 
varios tratamientos sin éxito hasta que se 
realizó la correcta orientación diagnós-
tica como probable síndrome cluster- 
tic, aunando así los dos tipos de dolor 
referidos y recibiendo tratamiento diri-
gido para ambos de forma concomi-
tante, con buena respuesta clínica.

PALABRAS CLAVE
Cefalea en racimos, neuralgia del tri-

gémino, ictus isquémico.

INTRODUCCIÓN
El síndrome cluster-tic es una entidad 

consistente en la combinación de cefa-
lea en racimos y neuralgia del trigémino. 
Los pacientes presentan, por tanto, dos 
tipos de dolor distintos: uno unilateral 
de predominio periocular, con signos 
autonómicos y ataques diarios durante 
semanas o meses (cluster) y otro en 
forma de paroxismos que recuerdan a 
descargas eléctricas (tics dolorosos).

Fue descrito inicialmente en 1978 y, 
desde entonces, se han publicado sola-
mente unos 40 casos a nivel interna-
cional.

La edad media de inicio se sitúa en 
los 44,6 años, siendo el 60% de los casos 
mujeres y casi siempre unilateral (de 
predominio en hemicara izquierda). El 
dolor inicial puede ser aquel típico de 
una neuralgia del trigémino seguido 
de cefalea en racimos, bien presentar el 
orden contrario o tener un inicio simul-
táneo los dos tipos de dolor.

La mayoría de los casos descritos 
fueron de etiología idiopática, si bien 
algunos se pusieron en relación a 
patologías subyacentes: compresión 
venosa del nervio trigémino, f ístula 
dural carótido-cavernosa, dolicoectasia 
de la arteria basilar, esclerosis múltiple, 
adenoma pituitario o tumores en pro-
tuberancia. No hay casos descritos en 
la literatura secundarios a ictus isqué-
mico bulbar.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Anamnesis
Paciente mujer de 59 años, mRS 0, 

con antecedentes de extabaquismo, 
obesidad, HTA, DM2 y AOS que en 2016 
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sufre un ictus isquémico bulbar poste-
rolateral izquierdo (clínicamente mani-
festado como síndrome de Wallem-
berg) (Fig. 1). Tras el mismo, aqueja dos 
tipos de cefalea concomitante: uno 
continuo en hemicara izquierda con 
exacerbaciones de 10-20 minutos, aso-
ciando signos trigémino-autonómicos 
(rubefacción de hemicara y tapona-
miento nasal), así como gran inquie-
tud acompañante, y otro paroxístico 
de segundos de dolor neuropático en 
región malar ipsilateral, que se estimula 
con el roce de dicha zona o al masticar 
y es incapacitante.

Exploración física
Secuelas del evento isquémico: 

hipoestesia trigeminal izquierda y tac-

toalgésica en miembros derechos, así 
como discreta ataxia de la marcha con 
aumento en la base de sustentación. 
Resto dentro de la normalidad.

Pruebas complementarias
•	 Analítica reglada: dentro de la nor-

malidad, incluyendo hemograma, 
coagulación, bioquímica, perfil tiroi-
deo, vitaminas, serología infecciosa, 
perfil de autoinmunidad, marcado-
res tumorales y proteinograma.

•	 RMN cráneo sin contraste (2016): en 
las secuencias de difusión se obser-
van signos de un pequeño infarto 
isquémico agudo afectando a la 
región posterior del lado izquierdo 
del bulbo raquídeo. La lesión en el 
plano axial mide 5-6 mm (Fig. 1).

Figura 1. RMN cráneo 2016: restricción en secuencias de difusión a nivel de región bulbar 
posterolateral izquierda.
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•	 RMN cráneo sin contraste de con-
trol: sin cambios respecto a estudio 
previo.

Evolución y tratamiento
Al inicio del cuadro clínico referido, la 

paciente recibió tratamiento sintomá-
tico con paracetamol, sin mejoría. Pos-
teriormente asoció varios tratamientos, 
como topiramato, amitriptilina o indo-
metacina que, bien por ineficacia o por 
efectos secundarios, abandonó.

Una vez derivada la paciente a la Uni-
dad de Cefaleas y orientada como pro-
bable síndrome cluster-tic, se comenzó 
tratamiento dirigido para ambas enti-
dades que conforman el síndrome con 
oxcarbacepina 300 mg cada 12 horas 
y verapamilo 80 mg cada 12 horas de 
forma preventiva.

En revisiones sucesivas, se refleja 
mejoría clínica evidente del cuadro clí-
nico, quedando sensación residual de 
dolor a nivel frontal, sin episodios autonó-
micos. La medicación fue en un primer 
momento bien tolerada, por lo que se 
incrementaron las dosis de oxcarbace-
pina a 600 mg cada 12 horas. Tras dicha 
subida, la paciente refirió sensación de 
malestar generalizado e inestabilidad, 
por lo que se solicitó una analítica para 
comprobar los niveles de sodio. Se obje-
tivó hiponatremia sutil, procediéndose 
a disminuir la oxcarbacepina a la dosis 
previamente pautada. Se reactivó nue-
vamente el componente de dolor neu-
rálgico a nivel de raíz nasal y, dado que 
no toleró la subida de oxcarbacepina, se 
modificó el tratamiento a lacosamida 
(dosis de mantenimiento de 100 mg cada 
12 horas) y mantuvo el verapamilo a dosis 
de 80 mg cada 12 horas. Desde entonces, 
refiere mejoría clínica, con estabilidad del 
dolor en revisiones posteriores.

Diagnóstico
•	 Probable síndrome cluster-tic secun-

dario a ictus isquémico bulbar pos-
terolateral izquierdo.

DISCUSIÓN
Desde su descripción en 1978, se han 

descrito apenas 40 casos a nivel mun-
dial. La mayoría fueron idiopáticos tras 
el estudio completo, si bien algunos 
presentaban causa estructural subya-
cente, como compresión venosa trige-
minal o esclerosis múltiple, que podrían 
justif icar el cuadro clínico en dichos 
pacientes. No se han encontrado en la 
literatura casos descritos previamente 
secundarios a ictus bulbar.

Se desconoce el mecanismo f isio-
patológico exacto, si bien se presupone 
una combinación entre la fisiopatología 
de la neuralgia trigeminal (con afecta-
ción preferente de fibras mielínicas de 
pequeño calibre), así como de la cefalea 
en racimos con combinación de altera-
ciones en fibras trigeminales no mielí-
nicas del sistema trigémino-vascular a 
nivel del seno cavernoso. Igualmente 
estarían implicados el sistema trigé-
mino-autonómico, hipotálamo y otras 
estructuras (tálamo, corteza somatosen-
sorial, precuneus, tegmento mesence-
fálico y corteza cingulada anterior), con 
liberación de moléculas como el CGRP 
o VIP que terminan por generar dolor 
y los síntomas trigémino-autonómicos 
característicos.

Respecto al diagnóstico, es funda-
mental la anamnesis y exploración, con 
apoyo en pruebas complementarias 
para excluir otras patologías. Se men-
ciona como entidad a tener en cuenta 
en la última clasificación internacional 
de las cefaleas (ICHD-3 2018), en con-
creto en el apartado 3.1 y se incide en 
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la necesidad de otorgar los dos diag-
nósticos a los pacientes, de cara a tra-
tar ambas entidades para conseguir un 
buen control sintomático.

Es por esta razón que, en cuanto al 
tratamiento, todos los casos descritos 
hasta el momento recibieron trata-
miento médico de forma concomitante 
para ambas entidades y aquellos refrac-
tarios o bien con etiología secundaria se 
beneficiaron también de tratamiento 
quirúrgico. Otras opciones terapéuti-
cas descritas son: estimulación cervi-
cal no invasiva del nervio vago (nVNS), 
radiocirugía Gamma-Knife sobre ner-
vio trigémino y ganglio esfenopalatino, 
rizotomía trigeminal, neurectomía del 
petroso superf icial mayor y ganglio-
nectomía esfenopalatina, con eficacia 
limitada.

Como conclusión, el síndrome cluster- 
tic es una entidad poco conocida, con 
diagnóstico eminentemente clínico y 
que supone un reto terapéutico, espe-
cialmente si se retrasa su diagnóstico. 

Se requieren estudios dirigidos para 
determinar la f isiopatología exacta 
subyacente y afinar dianas terapéuti-
cas para mejorar la calidad de vida de 
los pacientes.
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RESUMEN
Nos encontramos ante un varón de 

7 meses cuyos padres describen inicio 
de movimientos anómalos tipo “sacu-
didas”, que aparecen principalmente 
tras despertarse por la mañana y que 
han ido en aumento de forma progre-
siva. Asocia regresión de los hitos del 
desarrollo (flacidez, pérdida de sostén 
cefálico, de sedestación, de segui-
miento ocular y bradicinesia) desde 
hace 4 semanas. Acuden a Urgencias 
y el paciente es ingresado en Neu-
ropediatría para completar estudio. 
Tras la visualización semiológica in 
vivo y por vídeos de familiares, se ini-
cia estudio por espasmos de proba-
ble origen comicial. Tras los hallazgos 
en electroencefalograma (EEG) inicia 
vigabatrina (VGB), con diagnóstico de 
síndrome de West. Es dado de alta por 
buen control clínico-eléctrico. A las 2 
semanas de alta vuelve por nuevos 
espasmos. Escalamos tratamiento a 
ACTH (corticotropina), con adecuado 
control clínico-eléctrico y progresión de 
los hitos del desarrollo tras el mismo.

PALABRAS CLAVE
Espasmos, West, hipsarritmia.

INTRODUCCIÓN
El síndrome de West es una encefalo-

patía epiléptica edad-dependiente que 
suele debutar entre los 3-7 meses de vida 
respondiendo a etiología estructural en 
el 75% de los casos (esclerosis tuberosa, 
hipoxia neonatal…) y a causa idiopática 
en el 5%. A su vez, representa una de las 
encefalopatías epilépticas más temidas 
y comunes en nuestro medio, dadas sus 
implicaciones en el neurodesarrollo. Por 
ello, la semiología de los espasmos epilép-
ticos (forma de manifestación más típica 
y frecuente) y el estudio neurofisiológico 
(hipsarritmia) representan los elementos 
más relevantes para su detección tem-
prana. El inicio precoz de medicación y la 
monitorización clínico-electrofisiológica 
para evaluar la respuesta permiten cam-
biar la historia natural de la enfermedad, 
minimizando e incluso evitando altera-
ciones del neurodesarrollo. Presentamos 
un caso de síndrome de West resistente a 
vigabatrina que requirió escalada a ACTH.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Anamnesis
Lactante de 7 meses que acude a 

Urgencias porque los padres refieren 

10
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que lleva alrededor de un mes reali-
zando episodios de movimientos de 
cuello y retroversión ocular de escasos 
segundos de duración que han ido 
aumentando en f recuencia, actual-
mente tiene 1-2 episodios diarios, aporta 
vídeo donde se observan episodios de 
desviación ocular a la derecha, desco-
nexión del medio y espasmos de miem-
bros superiores, de segundos de dura-
ción, que se repiten varias veces y luego 
cesa la crisis con llanto posterior. 

También refieren en este último mes 
deterioro del desarrollo psicomotor (ha 
dejado de sostener la cabeza como 
antes, no se sienta). Afebril en todo 
momento. Sin otra sintomatología.

Exploración
PC: 41,5 cm (p 9); peso: 8,5 kg (p 80). 
Aspecto microcefálico, con plagio-

cefalia postural. Fontanela permeable 
a punta de dedo. No dismorfias ni dis-
cromías. Irritable, llanto intenso durante 
la exploración, que no calma en brazos 

de su madre. Normocoloreado y normo-
perfundido.

Movimientos espontáneos escasos, 
fijación y persecución ocular presente, 
no conseguimos sonrisa social. Hipoto-
nía axial, en suspensión dorsal, no ali-
nea la cabeza. ROT vivos sin aumento 
del área. En decúbito prono no eleva 
cabeza. Reflejo de Moro presente.

Pruebas complementarias 
•	 Vídeo EEG en vigilia y sueño espon-

táneo: actividad bilateral, continua, 
con ondas lentas de gran ampli-
tud, desorganizadas, y puntas de 
expresión en ambos hemisferios, 
concordante con una hipsarritmia. 
Se registran 4 espasmos epilépticos 
con onda lenta bilateral con puntas, 
seguido de actividad deprimida de 
forma bilateral, con clínica sutil de 
extensión de tronco y extensión de 
mano derecha. Impresión: EEG con 
trazado de hipsarritmia y espasmos 
epilépticos (Fig. 1).

Figura 1. EEG con trazado de hipsarritmia y espasmos epilépticos.
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•	 RMN craneal 5/8/22: sin alteraciones 
destacadas.

•	 Metabolopatías: hemograma y bio-
química con perfiles (incluido tiroi-
des) normales; gasometría venosa: 
pH 7,371, pCO2 35,6 mmHg, pO2 

90,8 mmHg; bicarbonato actual 
20,6 mmol/L, amonio 44,8 µmol/L; 
láctico 3,2 mmol/L. Control láctico 
2,3 mmol/L y pirúvico 91,45 mmol/L 
(extraído con compresor); aminoá-
cidos en sangre y orina normales; 
acilcarnitinas, ác. orgánicos en orina 
y sialotransferrinas normales.

Diagnóstico
Síndrome de West idiopático con-

sistente en trastorno de espasmos aso-
ciado a regresión de hitos del desarrollo 
y actividad anómala electroencefalogra-
fíca compatible con hipsarritmia en lac-
tante de 7 meses.

Tratamiento y evolución
Ante los hallazgos, se inicia VGB a 

40 mg/kg/día en dosis ascendente, con 
controles electroencefalográficos para 
ajuste de tratamiento. Buena respuesta 
clínica, con control e incluso desapari-
ción de los espasmos durante los 8 días 
de ingreso. Dos registros EEG durante 
el mismo que muestran:
•	 2º vídeo EEG-vigila: se observa una 

actividad fundamental, tanto en vigi-
lia como en sueño espontáneo, de 
valores adecuados para la edad del 
paciente. Junto a esta actividad de 
base, se registran brotes de trazado 
hipsarrítmico de 1 a 10 segundos de 
duración, con ondas lentas irregula-
res y puntas de expresión bilateral. 
No se registran espasmos. Impresión: 
EEG con trazado de hipsarritmia 
fragmentada. 

•	 3er vídeo EEG-vigilia: actividad fun-
damental bilateral y simétrica, de 
valores adecuados para la edad y 
condiciones de trabajo. Se obser-
van infrecuentes anomalías epilep-
tiformes interictales en forma de 
puntas de expresión focal en región 
fronto-central de hemisferio cere-
bral izquierdo. Impresión: EEG con 
descargas epileptiformes focales en 
región fronto-central de hemisferio 
cerebral izquierdo (Fig. 2).
Tras completar estudio y control 

electroclínico, se da de alta con VGB 850 
mg cada 12 h, vía oral. Reingresa a las 2 
semanas por reaparición de espasmos, 
con nuevo EEG que muestra reaparición 
de hipsarritmia. Se decide escalada a 
ACTH y se disminuye VGB por movi-
mientos hiperquinéticos de miembros 
inferiores.

Exploración tras escalada a ACTH: 
Consciente, alerta. Inicia llanto cons-
tante. Vocalizaciones. Fija la mirada, 
sigue y persigue. No asimetrías faciales, 
con pupilas isocóricas y normorreacti-
vas. ROF (+), RAF (+). DS: postura esta-
ble, con movilidad simétrica de las 4 
extremidades; no incluye pulgares en 
el puño. No se consigue que agarre el 
objeto porque está llorando. DP: apoyo 
en antebrazos, pasaje –, eleva mínima-
mente la cabeza del plano durante unos 
segundos. Sedestación: inestable, con 
sostén cefálico parcial, mantiene por 
rachas. 

Bipedestación con apoyo en plantas. 
Hipotonía global, fuerza impresiona de 
normal. ROT no conseguimos patelares. 
RCP flexor bilateral. No clonus. Reflejos: 
prensión palmar (+), prensión plantar 
(+). Se aprecia temblor de manos, pies 
y tronco y postura distónica de mano 
derecha. Tendencia a flexionar los dedos 
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de los pies. Sudoroso. Tras varios días de 
ingreso, alta con seguimiento en con-
sultas.

En seguimiento en consultas libre 
de espasmos y con EEG periódicos nor-
males bajo tratamiento con omeprazol 
(2 mg/mL) 4,5 mL 1-0-0; septrin pediá-
trico: 2,5 mL cada 12 horas lunes-miérco-
les-viernes; furosemida fórmula magis-
tral (2 mg/mL): 2 mL/12 h; vigabatrina 
350 mg cada 8 h; ACTH cada 15 días con 
última dosis en diciembre de 2022.

DISCUSIÓN
El síndrome de West representa el 

cambio de paradigma clásico en cuanto 
al tratamiento de epilepsia (“tratamos 
las crisis, no los EEG”). La actividad eléc-
trica anómala debe ser controlada por 
las implicaciones en el neurodesarrollo 
en tanto a la regresión del mismo y la 
formación de circuitos cerebrales abe-
rrantes proepiléptógenos. El control de 

la misma nos permite cambiar la his-
toria natural de una enfermedad alta-
mente invalidante. 

CONCLUSIONES
Hemos de sospechar encefalopatías 

epilépticas ante espasmos en lactantes. 
Debemos saber identificar semiológica-
mente los espasmos. Resulta crucial el 
inicio precoz/escalada del tratamiento 
en estos trastornos para cambiar el 
curso natural de la enfermedad. El sín-
drome de West es la única indicación 
actual para empleo de VGB. Necesidad 
de EEG tanto para establecer diagnós-
tico como para monitorizar la respuesta 
al tratamiento. La actividad eléctrica 
desempeña un papel protagónico para 
el correcto manejo de la enfermedad.
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RESUMEN
Se presenta el caso de un paciente 

de 53 años, con cefalea de intensidad 
creciente asociada a pérdida de con-
ciencia, alteración del lenguaje y debili-
dad de miembros izquierdos, con tomo-
grafía computarizada (TC) y angio-TC de 
troncos supraaórticos (TSA) urgentes sin 
hallazgos patológicos para explicar los 
síntomas, pero con líquido cefalorraquí-
deo (LCR) hemático tras punción lum-
bar (PL) sin aclaramiento en muestras 
sucesivas, diagnosticándose de hemo-
rragia subaracnoidea (HSA). Por dicho 
motivo, se indica realización de arterio-
grafía cerebral, en la que se identifica 
fístula arteriovenosa dural (FAVD) con 
drenaje directo a vena cortical parie-
tal derecha, con criterios de alto riesgo 
de resangrado, pues esta se atribuye 
como causante de la HSA. Se trató con 
embolización por vía endovascular, con 
buena respuesta, quedando resuelta 
de forma inmediata y tras 90 días en 
control por resonancia magnética (RM). 
Dentro de las posibles causas subyacen-
tes, el paciente había presentado un 
traumatismo craneoencefálico (TCE) 

el año anterior, con hematoma subga-
leal en esa misma región, por lo que se 
planteó que el origen fuese traumático, 
teniendo en cuenta que el estudio bio-
lógico de trombosis fue negativo y no 
se identificó ninguna trombosis a nivel 
de los senos venosos cerebrales ni otra 
causa plausible que pudiera justificar 
su aparición.

PALABRAS CLAVE
Cefalea centinela, TCE, punción lum-

bar, arteriografía, embolización.

INTRODUCCIÓN
La cefalea con datos de alarma 

debe siempre alertarnos de una causa 
secundaria, por lo que tendremos que 
realizar los estudios oportunos en este 
sentido. Al identificar una HSA sin aneu-
risma causante, debemos plantearnos 
la existencia de una FAVD. Algunas se 
relacionan con traumatismos cranea-
les previos. Para su diagnóstico y trata-
miento, requeriremos una arteriografía 
cerebral como técnica complementaria 
más adecuada, como expondremos en 
nuestro caso(1).
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PRESENTACIÓN DEL CASO

Anamnesis
Varón de 53 años, con anteceden-

tes familiares de cavernomatosis en su 
hermano y su madre, así como antece-
dentes personales relevantes de hábito 
tabáquico de 3 cigarrillos al día, bebe-
dor de 2 cervezas diarias, hipertenso, 
asma bronquial con alergia a pólenes 
y ácaros, síndrome ansioso, varices 
en miembros inferiores, intervención 
quirúrgica de cornetes, tratamiento 
domiciliario con losartán 50 mg/24 h, 
atorvastatina 40 mg/24 h, ácido acetil-
salicílico 100 mg/24 h y levocetirizina 5 
mg/24 h y buena situación basal, con 
puntuación en la escala modificada de 
Rankin (mRS) de 0. 

Comienza por la mañana, al levan-
tarse, con cierta molestia y dolor de 
cabeza, habitual en él. Tras comer y 
dormir un periodo breve, estando pos-
teriormente en el trabajo, progresó el 
dolor de cabeza hasta que, a las 17 h, 
encontrándose indispuesto, intentó lla-
mar a un compañero sin poder comu-
nicarse, tropezando y cayéndose en 
ese momento. El siguiente recuerdo 
que tuvo fue el de encontrarse en el 
suelo. Valorado por compañeros de 
Servicios de Emergencias extrahospi-
talarios, nos preactivan código ictus, al 
identificar alteración de la articulación 
del lenguaje y debilidad de miembros 
izquierdos. Se le administró captopril 
durante el traslado por cifras de tensión 
arterial de 190/100 mmHg. A su llegada, 
el paciente nos relató lo acontecido, si 
bien con lenguaje algo enlentecido. No 
comentaba fiebre en días previos ni otra 
sintomatología diferente. 

Interrogando sobre los episodios de 
cefalea previos, expresó que eran leves y 

claramente diferentes al episodio actual. 
Además, nos comentó que tuvo una 
caída accidental con TCE hace 1 año, 
identificándose en TC realizada enton-
ces un hematoma frontal derecho sub-
galeal, sin otras alteraciones relevantes.

Exploración física
Tensión arterial de 160/95 mmHg. 

Afebril. Alerta. Algo bradipsíquico. No 
desviación oculocefálica. No paresia 
de oculomotores. No déficit campimé-
trico. No clara claudicación de miem-
bro superior izquierdo (mínima en 
Barré invertido), sin paresia en el resto 
de miembros. No déficit sensitivo o del 
lenguaje. No paresia facial, no datos 
parietales. Respuesta cutáneo-plantar 
flexora bilateral. NIHSS = 0.

Pruebas complementarias
Laboratorio
•	 Hemograma, coagulación y bioquí-

mica de sangre: normales.
•	 Estudio biológico de trombosis: 

negativo.
•	 Citobioquímica de LCR: tres mues-

tras con 600, 500 y 500 hematíes de 
aspecto hemático sin aclaramiento, 
obtenidas mediante PL atraumática.

Microbiología
•	 Gram y cultivo aerobio de LCR: nega-

tivos.

Imagen
•	 TC y angio-TC de TSA y cerebral 

urgentes: sin evidencia de HSA, 
lesión hemorrágica parenquimatosa, 
isquémica u oclusión de gran vaso 
(OGV). Como único hallazgo, dilata-
ción focal a nivel del origen de arteria 
cerebelosa superior (ACS) izquierda 
que planteaba diagnóstico diferen-
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cial entre proceso infundibular vs 
aneurisma milimétrico.

•	 Arteriografía diagnóstico-terapéutica 
reglada: fístula dural tipo III de Cog-
nard sobre vena cortical parietal dere-
cha, con aferencias arteriales depen-
dientes de arteria meníngea media 
(AMM) y ramos transdiploicos de 
arteria occipital derecha. Dilatación 
infundibular del origen de la ACS sin 
significación patológica. Se realizó tra-
tamiento endovascular por presentar 
riesgo de sangrado (fístula sobre vena 
cortical). Bajo intubación orotraqueal 
se realizó cateterización selectiva de 
ramo parietal de AMM derecha con 
microcatéter Apollo 1,5F x 50 mm. Se 
procede a la embolización mediante 
inyección de agente embolizante 
Squid 12, con buena penetración en 
pie de vena y aferencias arteriales, 
comprobándose la oclusión completa 
de la fístula en series de control. 

•	 TC craneal sin contraste post-embo-
lización: presencia de material hiper-
denso correspondiente a la emboli-
zación realizada en el recorrido de 
la vena cortical parietal posterior 
derecha embolizada, en la vertiente 
posterior del seno sagital superior, 
y en la vertiente posterior de la hoz 
interhemisférica, donde adquiere un 
aspecto ramif icado. Sin signos de 
complicación isquémica ni hemo-
rrágica intracraneal.

•	 Resonancia magnética (RM) de crá-
neo sin contraste tras 90 días: normal.

Diagnóstico
Cefalea centinela secundaria a fístula 

cortical parietal derecha tipo III Cog-
nard sintomática a TCE previo, tratada 
mediante embolización endovascular 
de forma exitosa. 

Tratamiento y evolución
A la llegada del paciente a Urgencias 

de nuestro centro, al no objetivar claro 
déficit ni OGV ni hemorragia intracra-
neal en la neuroimagen urgente, se rea-
liza PL a las 12 horas del evento ante la 
sospecha de estar ante cefalea centinela 
de una HSA subyacente. Siendo la PL 
atraumática, se extrae líquido hemático 
que no aclara pese a obtener sucesivas 
muestras, apoyando aún más la sospe-
cha planteada.

En base a este diagnóstico y el 
hallazgo dudoso de un posible aneu-
risma en la ACS izquierda, se realiza al 
día siguiente arteriografía cerebral. En 
esta, se descarta aneurisma en la ACS 
izquierda, identificando en su lugar una 
dilatación infundibular no patológica; 
sin embargo, sí se aprecia la probable 
causa del sangrado, una FAVD parietal 
derecha (Figs. 1A y 1B). Durante el mismo 
procedimiento, al ver que la FAVD pre-
sentaba alto riesgo de resangrado por 
su drenaje directo hacia venas cortica-
les, se realiza embolización bajo seda-
ción, la cual transcurre sin incidencias y 
constatando un buen resultado angio-
gráfico postratamiento (Figs. 1C y 1D).

A las 24 horas tras el procedimiento, 
se realiza TC de control donde se des-
cartan complicaciones radiológicas 
intracraneales y se aprecia adecuada 
colocación del material de embolización 
(Fig. 2). Tras vigilancia clínica varios días 
en planta, se procede al alta, quedando 
el paciente con leve cefalea occipital y 
sensación de mareo inespecíf ica, sin 
focalidad alguna en la exploración neu-
rológica. Se deja pautado tratamiento 
antihipertensivo domiciliario y se retira 
el ácido acetilsalicílico.

En el seguimiento ambulatorio, el 
paciente no ha presentado nuevos epi-
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sodios similares y se ha realizado RM 
craneal de control a los 3 meses, donde 
no se evidencian hallazgos que sugieran 
recidiva ni complicaciones intracranea-
les tardías.

DISCUSIÓN/CONCLUSIÓN
Las FAVD intracraneales constitu-

yen comunicaciones patológicas entre 
arterias durales y senos venosos dura-
les, venas meníngeas o venas corticales. 

Figura 1. Arteriografía cerebral diagnóstico-terapéutica. A y B) FAVD tipo III de Cognard 
sobre vena cortical parietal derecha, con aferencias arteriales desde la AMM y ramos trans-
diploicos de arteria occipital derecha. C y D) Material de embolización adecuadamente 
colocado cerrando la FAVD, comprobando ausencia de drenaje venoso en serie de control 
postratamiento.

A

C

B

D
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Constituyen un 10-15% de las malforma-
ciones intracraneales arteriovenosas. 
La mayoría se identif ican en la edad 
adulta y se localizan alrededor de los 
senos venosos transverso, sigmoide o 
cavernoso. En un gran porcentaje son 
idiopáticas, aunque en algunos casos se 
atribuyen a trombosis de senos durales, 
craniotomías o traumatismos previos. 
Ocasionalmente, se identifican factores 
de riesgo hereditarios protrombóticos 
venosos(1). En nuestro caso, de forma 
similar a lo mencionado, se identificó 
una FAVD en un varón adulto, con el 
antecedente personal relevante de 
TCE en el año previo, presumiendo que 
esta pudiera ser la causa en ausencia de 
otras que fueron descartadas.

En cuanto a su clasificación, se suele 
emplear la de Cognard, basada en la 
dirección y arquitectura del drenaje 
venoso, siendo aquellas que presentan 
drenaje a vena cortical (tipo IIb-V) las de 
mayor riesgo de déficit neurológico no 
hemorrágico, sangrado y mortalidad. 

Su diagnóstico debe plantearse ante 
una HSA no explicada por otra causa, 
requiriendo una evaluación mediante 
TC y/o RM, así como de la prueba más 
adecuada, que es la arteriografía cere-
bral(1). Siguiendo lo expuesto, nuestro 
paciente presentaba una FAVD que se 
identificó mediante arteriografía cere-
bral, ya que las pruebas anteriores fue-
ron negativas. 

Respecto al tratamiento, está indi-
cado en aquellos casos donde se pre-
sume un riesgo elevado de complica-
ciones, así como cuando los síntomas 
son incapacitantes, aunque no haya 
una probabilidad alta de sangrado. 
Dentro de los abordajes posibles, el 
endovascular es el preferido en la 
mayoría de los casos, frente al quirúr-
gico o radioterápico. A su vez, en la vía 
endovascular, disponemos de varias 
formas de tratamiento, véase tran-
sarterial, transvenosa o combinando 
ambas, siendo el primero de estos el 
mayoritariamente empleado(1,2). Cen-
trándonos en nuestro paciente, se deci-
dió optar por la vía endovascular con 
abordaje transarterial, realizándose la 
embolización mediante cateterización 
supraselectiva de la arteria meníngea 
media y cerrando la aferencia arterial 
que alimentaba la FAVD. El tratamiento 
de las FAVD de origen traumático de 
esta forma está descrito en la literatura, 
planteando este abordaje como una 
forma segura y eficaz de manejar esta 
patología(3).
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RESUMEN
Mujer de 54 años que consulta por 

cuadro progresivo de inestabilidad, 
temblor, fallos mnésicos, junto a alte-
raciones conductuales y síndrome cons-
titucional, destacando en una primera 
exploración neurológica alteraciones 
en las funciones ejecutivas, fallos en 
memoria reciente, disartria escándida 
y ataxia troncular y de la marcha. Ante 
lo previamente descrito se realiza un 
amplio estudio, incluyendo estudios 
analíticos, de autoinmunidad, sero-
logías, estudio de extensión tumoral, 
determinación de Ac. antineuronales, 
EMG, así como estudio de LCR, RMN 
craneal y EEG de repetición, RT-QuIC 
y estudio genético con determinación 
del gen PRNP. Concluyendo tras la valo-
ración conjunta del cuadro clínico des-
crito, así como el resultado de pruebas 
complementarias a destacar, positivi-
dad para proteína 14-3-3 en LCR, posi-
tividad de RT-QuIC, hiperintensidades 
de señal en corteza cerebral y ganglios 
basales en RMN craneal junto a positivi-
dad en heterocigosis para la mutación 
c.598>Ap (Glu200Lys) del gen PRNP, 
diagnóstico de enfermedad de Creut-
zfeld-Jakob genética probable. 

Esta entidad se considera una 
enfermedad neurodegenerativa cau-
sada por la conversión de una proteína 
priónica normal (PrPc) a una forma de 
lámina-β mal plegada (PrPsc) como 
consecuencia de una predisposición 
genética, condicionando un acúmulo 
de esta proteína anómala que asocia 
muerte neuronal, gliosis y vacuoliza-
ción. La forma de presentación clásica 
se caracteriza por un cuadro de demen-
cia rápidamente progresiva que puede 
asociar característicamente alteracio-
nes conductuales y anímicas, ataxia, 
alteraciones de la marcha, alteraciones 
visuales, piramidalismo o síntomas 
extrapidamidales, mioclonías, datos de 
focalidad neurolócia cortical, movimien-
tos anormales e hiperekplexia, presen-
tando una evolución rápida hasta un 
mutismo acinético y un desenlace fatal 
en pocos meses o años. Las prionopatías 
genéticas se deben a una mutación en 
el gen PRNP, localizado en el cromo-
soma 20, con una herencia autosómica 
dominante y una penetrancia variable 
(generalmente alta), siendo la mutación 
más frente la E200K. En la actualidad, 
el diagnóstico de esta entidad se basa 
en criterios diagnósticos bien definidos, 

12



N. Guerrero Carmona, M.C. Fernández Moreno
60

que exigen la presencia de un cuadro 
clínico característico junto al menos un 
hallazgo característico en pruebas com-
plementarias, así como determinación 
de una mutación patogénica del gen 
PRNP y/o al menos un familiar de pri-
mer grado con enfermedad priónica 
definitiva o probable, quedando el diag-
nóstico definitivo relegado únicamente 
a casos con estudio anatomopatológico 
positivo. A pesar de que no se dispone 
de un tratamiento efectivo, es preciso 
realizar un diagnóstico precoz dada la 
relevancia clínica del diagnóstico y la 
necesidad de aportar un apoyo clínico, 
psicológico y social precoz. 

PALABRAS CLAVE
Demencia, ataxia, genética. 

PRESENTACIÓN DEL CASO

Anamnesis 
Mujer de 54 años, con hipertensión 

arterial, diabetes mellitus y dislipemia 
como antecedentes relevantes, que 
consulta por cuadro de inestabilidad, 
temblor y parestesias en planta de los 
pies, asociando de forma progresiva en 
los meses siguientes fallos mnésicos y 
alteraciones conductuales, llegando a 
presentar episodios puntuales de hete-
roagresividad, junto a pérdida ponderal 
de 10 kg.

Exploración física
A la valoración en nuestras consul-

tas a los 6 meses del inicio del cuadro, 
se objetiva en la exploración desorien-
tación temporal, alteraciones en las 
funciones ejecutivas, fallos en memo-
ria reciente, disartria escándida, ataxia 
troncular y de la marcha, dismetría en 
maniobra dedo-nariz bilateralmente y 

disdiadococinesia; resto de exploración 
neurológica sin alteraciones.

Pruebas complementarias 
•	 Estudios analíticos básicos, autoin-

munidad (ANA, anti TG, anti TPO), 
serologías y niveles de B1: dentro de 
la normalidad. 

•	 RMN cerebral con/sin contraste 
(febrero-2023): leve atrofia cortical y 
cerebelosa. 

•	 EEG (febrero-2023): normal. 
•	 Estudio de extensión tumoral, inclu-

yendo marcadores tumorales, TC 
de tórax y abdomen, mamograf ía 
y PET-TC (febrero-2023): todos ellos 
dentro de la normalidad.

•	 Estudio de LCR incluyendo citobio-
química, cultivo, citología, PCR virus 
neurotropos y anticuerpos antineu-
ronales (febrero-2023): dentro de la 
normalidad. 

•	 Antineuronales en suero: negativos. 
•	 EMG: PNP mixta de predominio sen-

sitivo distal (paciente diabética). 
•	 Nuevo estudio de LCR (abril-2023) 

incluyendo: 
–	Citobioquímica, cultivo, PCR de 

neurotropos, anticuerpos antineu-
ronales: dentro de la normalidad. 

–	Proteína 14-3-3: positiva. 
•	 	RT-QuIC: positivo.
•	 	RMN (abril-2023): alteraciones de la 

difusión en ganglios basales (Fig. 1) e 
hiperintensidad de señal en corteza 
de ambos lóbulos temporales (Fig. 2). 

•	 	EEG (abril-2024): normal. 
•	 	Estudio genético: heterocigosis para 

la mutación c.598>Ap. (Glu200Lys) 
del gen PRNP. 

Diagnóstico 
Inicialmente, ante el cuadro clínico 

descrito de deterioro cognitivo, ataxia 
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de la marcha y síndrome constitucio-
nal de evolución subaguda en una 
paciente joven, se plantean como prin-
cipales posibilidades diagnósticas una 
encefalitis autoinmune de probable 
origen paraneoplásico vs una encefalo-
patía priónica. Se ingresa a la paciente 
para completar estudio, realizándose la 
amplia batería de pruebas complemen-
tarias reseñadas previamente. De forma 
empírica, ante la sospecha diagnóstica, 
previamente a resultado de estudios 
complementarios, se inició tratamiento 
con inmunoglobulinas intravenosas du-
rante 3 días, sin asociar respuesta clínica 
relevante; por el contrario, la paciente 
presentó empeoramiento sintomático 
progresivo, con mayor afectación a nivel 
cognitivo y de la marcha, perdiendo la 
deambulación autónoma. 

Dado el resultado negativo de las 
pruebas complementarias solicitadas, 

la ausencia de respuesta clínica al tra-
tamiento dirigido y la evolución desfa-
vorable, se descartó razonablemente 
la encefalitis autoinmune, quedando 
como principal sospecha clínica la ence-
falopatía priónica. Se decidió completar 
estudio de forma dirigida, destacando, 
como se refleja en apartados pre-
vios, positividad para proteína 14-3-3 y 
RT-QuIC, así como alteraciones carac-
terísticas en RMN cerebral. 

Ante la sospecha clínica, se valoran los 
antecedentes familiares de la paciente 
de forma dirigida, destacando abuelo 
paterno y una tía paterna fallecidos a 
una edad temprana por un cuadro de 
deterioro cognitivo precoz, disponién-
dose en el caso de la tía paterna de 
una biopsia positiva para encefalopatía 
espongiforme; por otra parte, su padre 
falleció de forma temprana por un acci-

Figura 1. Alteración de la difusión en gan-
glios basales en RMN cerebral.

Figura 2. Hiperintensidad de señal en 
secuencia FLAIR en corteza de lóbulo tem-
poral derecho en RMN cerebral.
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dente de tráfico. Dada la relevancia de 
los antecedentes familiares, se solicitó 
estudio genético hallándose la muta-
ción en c.598>Ap (E200K) del gen PRNP 
en heterocigosis, asociada a la enferme-
dad de Creutzfeld-Jakob (ECJ) genética. 

Por todo ello, ante un cuadro clínico 
compatible, junto a hallazgos en prue-
bas complementarias sugestivos que 
apoyaban el diagnóstico, así como ante-
cedentes familiares positivos y un estu-
dio genético que confirmaba la muta-
ción E200K del gen PRNP, basándonos 
en los criterios diagnósticos actuales, se 
llegó al diagnóstico de ECJ genética 
probable.

Tratamiento y evolución 
Dado que en la actualidad no existe 

tratamiento específico para esta enti-
dad, únicamente pudo aportarse trata-
miento sintomático y apoyo psicosocial. 
En los meses siguientes al diagnóstico, 
la paciente ha presentado empeora-
miento sintomático progresivo, encon-
trándose en el momento actual en una 
situación de dependencia total para 
actividades básicas de la vida diaria. 

DISCUSIÓN/CONCLUSIÓN 
Las prionopatías son un grupo de en-

fermedades neurodegenerativas causa-
das por la conversión de una proteína 
priónica normal (PrPc), que presenta 
una estructura α-hélice, en una forma 
de lámina-β mal plegada (PrPsc). Esta 
conversión y acumulación de proteínas 
anómalas (PrPsc) se asocia a muerte 
neuronal, dando la apariencia espon-
giforme patognomónica, consecuen-
cia de una pérdida neuronal, gliosis y 
vacuolización. 

Estas entidades pueden ocurrir de 
forma esporádica (80-95%), siendo la 

forma de presentación más frecuente 
la ECJ esporádica, que presenta una 
incidencia anual en España de 1-1,14 
casos por millón de habitantes, con una 
media de edad de presentación entre 
los 60-79 años y una media de supervi-
vencia de 6 meses. También se pueden 
deber a una mutación en el gen de la 
proteína priónica (PRNP), segundas en 
frecuencia (10-15%), lo que hace a la pro-
teína PrPc susceptible de cambiar su 
conformación, adquiriendo un mal ple-
gamiento y virando a la forma anómala 
(PrPsc), destacando dentro de estas 
entidades la ECJ genética, la enferme-
dad de Gerstmann-Straussler-Scheinker 
y el insomnio familiar fatal. Por último, 
pueden deberse a formas adquiridas 
(extremadamente raras), en las que la 
transmisión se produce por una per-
sona que afecta a otra. 

Centrándonos en la ECJ genética, 
se trata de una entidad clínicamente 
indistinguible de la forma esporádica, 
aunque con una presentación a eda-
des más tempranas y una superviven-
cia algo mayor. Se caracteriza clínica-
mente por un cuadro de demencia 
rápidamente progresiva que puede 
asociar de forma característica altera-
ciones conductuales y anímicas, ataxia, 
alteraciones de la marcha, alteraciones 
visuales, piramidalismo o síntomas 
extrapiramidales, mioclonías, datos de 
focalidad cortical, movimientos anor-
males e hiperekplexia, progresando 
todo ello hasta un estado de mutismo 
acinético y desenlace fatal. Previo a la 
aparición de las manifestaciones clíni-
cas clásicas, se han descrito, hasta en 
un tercio de los pacientes, síntomas 
prodrómicos entre los que destacan 
astenia, cefalea, malestar general, 
vértigo/mareo, alteraciones del patrón 
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alimenticio y del sueño y pérdida de 
peso inexplicable. Por todo ello, dada 
la forma de presentación tan variada, 
es preciso realizar un exhaustivo diag-
nóstico diferencial. 

Como se ha descrito previamente, 
las prionopatías genéticas se deben a 
una mutación en el gen de la proteína 
priónica (PRNP), localizado en el cro-
mosoma 20. Presentan una herencia 
autosómica dominante, con una pene-
trancia variable (generalmente alta), 
asociando en la mayoría de los casos 
cada mutación del PRNP un fenotipo 
característico, aunque se pueden pre-
sentar dentro de una misma familia 
fenotipos y penetrancias variables. En 
al ECJ genética, a día de hoy, se han 
descrito 20 mutaciones del gen PRNP, 
siendo la E200K la más frecuente. 

El diagnóstico de esta entidad se 
apoya en una serie de pruebas com-
plementarias, que incluyen: EEG, que 
puede mostrar de forma característica 
complejos periódicos de ondas agu-
das bifásicas o trifásicas a 1-2 Hz, apa-
reciendo en estadios avanzados de la 
enfermedad; RMN cerebral, que puede 
mostrar alteraciones de la difusión en la 
corteza cerebral, núcleo caudado, puta-
men o tálamo, así como hiperintensi-
dades de señal anómalas en FLAIR en 
el ribete cortical con una sensibilidad 
y especificidad muy altas; estudio del 
LCR, en el que la citobioquímica puede 
ser normal o mostrar una leve pleocito-
sis, siendo característica la positividad 
de la proteína 14-3-3 u otros biomarca-
dores como S100β, enolasa neuronal 
específ ica o tau total, indicativos de 
daño neuronal pero con una especifi-
cidad baja para esta entidad; RT-QuIC, 
técnica de más reciente aparición, que 
puede realizar una amplificación de la 

proteína priónica, tanto en LCR como 
en muestras de cepillado de mucosa 
nasal (estando en estudio también su 
determinación en suero, piel y otros 
tejidos), pudiendo detectar niveles muy 
bajos de dicha proteína, lo cual permite 
un diagnóstico muy precoz, con una 
sensibilidad y especif icidad en torno 
al 100%. De forma adicional, en el caso 
de las prionopatías genéticas se reco-
mienda solicitar el estudio genético del 
gen PRNP.

A día de hoy, el diagnóstico de esta 
entidad se basa en criterios diagnós-
ticos bien definidos, de forma que es 
preciso presentar un cuadro de dete-
rioro cognitivo rápidamente progresivo 
asociando dos o más de las manifesta-
ciones clínicas características clásicas y 
al menos una prueba complementaria, 
de las descritas previamente, patoló-
gica. De esta forma podemos llegar a un 
diagnóstico de ECJ genética probable 
si se cumplen los criterios clínicos des-
critos y se presenta positividad para la 
mutación patogénica del gen PRNP y/o 
al menos un familiar de primer grado 
con enfermedad priónica definitiva o 
probable; quedando el diagnóstico defi-
nitivo relegado únicamente a casos con 
estudio anatomopatológico positivo. 

En conclusión, la ECJ es una entidad 
con formas de presentación muy varia-
das, que requieren un alto grado de sos-
pecha en pacientes con un inicio tem-
prano. En relación a las formas gené-
ticas, es importante tener en cuenta 
que las mutaciones del gen PRNP han 
demostrado condicionar una facilita-
ción al cambio conformacional de la 
proteína PrPc a su variante anómala 
produciendo la enfermedad, pero no 
queda claro por qué una misma muta-
ción puede tener una penetrancia varia-



ble, por lo que hay que tener especial 
cuidado a la hora de realizar un consejo 
genético adecuado a los familiares de 
pacientes afectos; se recomienda en la 
actualidad seguir las pautas internacio-
nales descritas para las enfermedades 
neurodegenerativas intratables de inicio 
en el adulto. 

Aunque a día de hoy no existe un tra-
tamiento efectivo, es preciso realizar un 
diagnóstico precoz, dada la relevancia 
que conlleva el poder aportar un apoyo 
clínico, psicológico y social precoz tanto 
a pacientes como familiares, debido a la 
evolución rápida y fatal que suele pre-
sentar esta entidad. 

BIBLIOGRAFÍA 
1.	 Geschwind MD. Prion diseases. Contin-

uum (Minneap Minn). 2015; 21(6): 1612-38.
2.	 Hermann P, Appleby B, Brandel JP, 

Caughey B, Collins S, Geschwind MD, et 
al. Biomarkers and diagnostic guidelines 
for sporadic Creutzfeldt-Jakob disease. 
Lancet Neurol. 2021; 20(3): 235-46.

3.	 Baldwin KJ, Correll CM. Prion disease. 
Semin Neurol. 2019; 39(4): 428-39.

4.	 Ladogana A ,  Kovacs GG.  Genetic 
Creutzfeldt–Jakob disease. En: Handbook 
of Clinical Neurology. Elsevier 2018. p. 219-
42). Disponible en: https://doi.org/10.1016/
B978-0-444-63945-5.00013-1

5.	 Centro Nacional de Epidemiología. Dis-
ponible en: www.isciii.es



Tetraplejía secundaria a lesión 
talámica bilateral en un caso  

de infección por virus del Nilo  
de curso tórpido

Antonio Cristóbal Luque-Ambrosiani,  
Diego Villagrán Sancho, Alfredo Palomino García

65

RESUMEN
Presentamos el caso de una paciente 

de 14 años, sin antecedentes relevantes, 
que comienza con un síndrome febril 
aparentemente de foco ótico, tras el que 
inicia varios días después, de forma pro-
gresiva hacia el empeoramiento, cua-
dro meningoencefalítico en forma de 
tetraplejía por afectación de primera 
y segunda motoneuronas, así como 
biputaminal, degeneración walleriana 
de cápsulas internas y atrofia troncoen-
cefálica, de bulbo anterior y cerebelosa, 
junto con mutismo-acinético por lesión 
bitalámica de predominio anterior, 
explicada en el contexto de infección 
aguda por virus del Nilo Occidental 
(VNO) y polineuropatía del paciente crí-
tico subsecuente. Se diagnosticó gracias 
a la determinación de IgM positiva para 
el VNO en suero y a la identificación de 
patrón inflamatorio de líquido cefalorra-
quídeo (LCR), descartándose el resto de 
las causas de forma razonable mediante 
un estudio extenso. Pese al inicio de 
medidas empíricas de tratamiento con 
dexametasona, levetiracetam e inmu-
noglobulinas, no hubo recuperación 
sintomática en el momento agudo. 
Posteriormente, el curso que presentó 

fue tórpido, produciéndose numerosas 
complicaciones y requiriendo ingresos 
sucesivos muy prolongados, con leve 
mejoría inicial tras recibir rehabilitación 
neurológica de forma intensif icada y 
manteniendo posterior situación esta-
cionaria de déficit grave residual, que 
persiste en la actualidad. 

PALABRAS CLAVE
Meningoencefalitis, linfocitaria, tetra-

paresia, afectación bitalámica.

INTRODUCCIÓN
El VNO pertenece a la familia Flavi-

viridae, del género Flavivirus. Serológi-
camente, el virus del Nilo Occidental 
es un miembro del sero-complejo de 
la encefalitis japonesa. La mayoría de las 
infecciones por el VNO son subclínicas, 
aunque el 1/150-250 infectados desarro-
llan complicaciones neurológicas. Entre 
estas, los cuadros más frecuentes son la 
meningitis, encefalitis con predominio 
de sintomatología confusional y extra-
piramidal, así como síndrome poliomie-
litis-like por afectación del asta anterior 
medular que condiciona una cuadri-
plejia flácida relativamente asimétrica. 
Las determinaciones en suero y el aná-
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lisis del LCR son fundamentales para 
el diagnóstico. No existe tratamiento 
específico, por lo que es primordial la 
prevención de su contagio.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Anamnesis
Mujer de 14 años, sin antecedentes 

de interés, que comienza el 09/08/2020, 
tras jugar en un parque cercano a su 
domicilio, con cuadro de malestar gene-
ral, cefalea, otalgia izquierda y f iebre 
de hasta 39°C, que evolucionó desfa-
vorablemente, al añadirse al despertar 
el 11/08/2020 náuseas, alteración de la 
articulación del lenguaje y debilidad 
de miembros derechos, acudiendo ese 
mismo día a Urgencias de nuestro cen-
tro. Niega episodios similares previos u 
otra clínica asociada.

Exploración física
Regular estado general. Eupneica 

con SatO2 99% respirando aire ambiente. 
Tª 37,9°C. TA 127/71 mmHg. Leve rigidez 
nucal. Tendente al sueño, con nivel de 
consciencia fluctuante. Cierta labilidad 
emocional durante la consulta que la 
madre reconoce como inhabitual en 
la paciente. No afasia. Disartria mode-
rada. Motricidad intrínseca ocular pre-
servada. Reflejo de amenaza preservado 
bilateralmente. Mínima asimetría facial 
gestual derecha. Hemiparesia derecha 
franca, con algún movimiento en plano. 
Hipoalgesia en miembros derechos, de 
predominio en miembro inferior.

Pruebas complementarias
Laboratorio
•	 Analítica (11/08/2020): hemoglobina 

13,2. Leucocitosis de 16.690 con neu-
trofilia del 84,6%. Plaquetas 238.000. 

Glucosa 115 mg/dL, función renal e 
iones normales. PCR 9. 

•	 Serología (11/08/2020): IgG – con 
IgM + para WNV. 

•	 Citobioquímica de LCR (11/08/2020): 
146 células (predominio mononu-
clear del 71%), proteínas 77,4, glucosa 
68. 

Microbiología
•	 Hemocultivo de sangre periférica 

(11/08/2020): negativo.
•	 PCR múltiple, incluyendo WNV de 

LCR (11/08/2020): negativa. 
•	 Gram y cultivo de LCR (11/08/2020): 

negativos.
•	 PCR de COVID-19 nasofaríngea 

(12/08/2020): negativa.

Imagen
•	 TC y angio-TC craneal y de TSA 

(11/08/2020): normales.
•	 RM craneal (14/08/2020): hipointen-

sidad heterogénea en T1 e hiperin-
tensidad heterogénea en secuencia 
T2 y FLAIR en el margen posterior 
de ambos tálamos, fundamental-
mente el izquierdo. Mínimo efecto 
masa sobre la cápsula interna del 
lado izquierdo. Sin captación de con-
traste. Área de restricción a la difu-
sión central de unos 5 mm en tálamo 
izquierdo. 

•	 RM craneal (08/09/2020): signos de 
necrosis talámica bilateral y focos de 
alteración de la señal relativamente 
simétricos en los ganglios de la base, 
pedúnculos cerebrales y sustancia 
negra mesencefálica.

•	 RM craneal y cervicodorsal (16/10/20): 
tendencia a la resolución de las 
lesiones con práctica desaparición 
del edema en tálamos, núcleos de 
la base y protuberancia. Lesiones 
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milimétricas residuales con encefa-
lomalacia y hemosiderina en margen 
anterior de tálamos. Disminución del 
volumen cerebral.

•	 RM de cerebro y columna cervical 
(16/03/21): depósito de hemosiderina 
bitalámica y en ganglios basales.

•	 RM de cerebro y columna cervical 
(15/06/2021): microhemorragias en 
ambos tálamos y en ganglios basa-
les izquierdos.

•	 RM craneal (03/05/2022): atrofia cór-
tico-subcortical y áreas de encefalo-
malacia en ambos tálamos.

Neurofisiología
•	 EEG (12/08/2022): signos de disfun-

ción cerebral difusa moderada.
•	 ENG-EMG (15/03/21): severa polineu-

ropatía sensitivo-motora (con mayor 
afectación motora), axonal, de pre-
dominio en MMII, con incipientes 
signos de reinervación en MSD.

Diagnóstico
Tetraparesia secundaria a menin-

goencefalitis por virus del Nilo Occiden-
tal (síndrome polio-like) con afectación 
extensa supra e infratentorial, de pre-
dominio profundo, diencefálico y tron-
coencefálico. 

Tratamiento y evolución
A su llegada a Urgencias se objetivó 

hemiparesia derecha, descartándose 
evento vascular revascularizable con 
TC + angio-TC y se realizó punción lum-
bar con proteinorraquia, sin consumo 
de glucosa y celularidad > 100, por lo 
que se sospechó meningoencefalitis 
linfocitaria, decidiéndose su ingreso en 
Observación. A las pocas horas, se obje-
tivó deterioro neurológico progresivo, 
precisando intubación orotraqueal (IOT), 

con traslado a UCI e inicio de ventilación 
mecánica. Se instauró tratamiento con 
dexametasona, levetiracetam e inmu-
noglobulinas.

Dado el cuadro clínico de menin-
goencefalitis linfocitaria, en el contexto 
epidemiológico de ese momento se 
sospechó infección por virus del Nilo, 
que se confirmó posteriormente con 
IgM positiva en suero. Desde las 24 h del 
ingreso en UCI, a pesar de suspender la 
sedación, se mantiene sin movimientos 
espontáneos, sin respuesta al dolor ni 
a estímulos verbales, con Glasgow de 
3. Se realizó RM craneal con hallazgo 
de afectación severa en ambos tálamos 
(Fig. 1), que podría explicar el deterioro 
acontecido. Presentó episodios de sín-
drome de hiperrespuesta simpática, 
con episodios de hipertensión arterial 
y taquicardia, tratándose con gabapen-
tina y clonidina. 

Tras estabilidad clínica, el 10/11/2020 
se decide su traslado a planta para 
continuar tratamiento. Su evolución 
fue favorable en cuanto al nivel de con-
ciencia, pasando del estado inicial de 
Vigilia sin respuesta a Emergencia de 
mínima conciencia a iniciar comunica-
ción intencional y funcional. 

Posteriormente, precisó continuar 
ingreso para tratamiento con rehabili-
tación infantil en otro centro, durante 6 
meses, en los que apenas se modificó 
la situación neurológica, siendo alta 
de este el 26/07/2021 con persistencia 
de la tetraplejia flácida y arrefléxica, así 
como disfagia neurógena orofaríngea 
con imposibilidad para tragar saliva y 
abundante sialorrea. 

Desde entonces y hasta la actualidad, 
se ha mantenido ingresada en nues-
tro centro nuevamente y en posterior 
seguimiento ambulatorio, presentando 
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múltiples complicaciones sistémicas 
que han prolongado durante 11 meses 
este último ingreso. En el seguimiento, 
mantiene una tetraparesia grave, tris-
mus con dificultad para protruir la len-
gua, emisión de algunos monosílabos, 
con capacidad para la comunicación 
no verbal y siendo capaz de recordar lo 
acontecido en meses previos. En la RM 
craneal más reciente, ya se evidencia 
una atrofia muy marcada que podría 
explicar la situación casi estacionaria 
en la que se ha establecido (Fig. 2).

DISCUSIÓN/CONCLUSIÓN
La mayoría de las infecciones por el 

VNO son subclínicas; sin embargo, en 
un pequeño porcentaje de infectados 
se desarrollan complicaciones neuro-
lógicas. El caso que aquí presentamos 
cursó efectivamente con complica-
ciones neurológicas, con la particula-
ridad de combinar una semiología de 
meningoencefalitis inicialmente, desa-
rrollando infartos talámicos bilaterales 
como complicación y un síndrome 
poliomielitis-like(1).

A

C

B

D

Figura 1. RM craneal 
14/08/2020. Edema 
en ambos tálamos, 
más en el izquierdo 
en T2 plano axia l 
(A) y coronal (B); así 
como restricción a la 
difusión en tálamo 
izquierdo (C) ,  con 
depósito incipiente 
de hemosiderina (D).
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El acceso del virus al SNC tiene varias 
teorías (transporte retrógrado axonal, 
transporte tipo caballo de troya por 
parte de los macrófagos infectados peri-
féricamente, paso directo por aumento 
de permeabilidad de la BHE…), pero, 
independientemente, modelos muri-
nos han mostrado una replicación viral 
persistente en varios tejidos, incluido el 
SNC, lo que sugiere una posible etiolo-
gía de las secuelas neurológicas a largo 
plazo observadas en los pacientes con 
enfermedad neuroinvasiva como nues-

tra paciente. Entre los pacientes con 
síndrome poliomielitis-like, aproximada-
mente 1/3 recupera la fuerza hasta casi 
el nivel basal, 1/3 tiene cierta mejoría y 
1/3 tiene poca o ninguna mejoría(2).

El análisis del LCR es fundamen-
tal para el diagnóstico. Normalmente 
encontraremos una bioquímica con 
glucosa normal, ligera hiperproteino-
rraquia y pleocitosis de predominio 
linfocítico (aunque en estadios iniciales 
puede ser de predominio neutrofílico). 
La detección de IgM para el VNO en LCR 

A

C

B

D

Figura 2.  RM cra-
neales seriadas. Evo-
lución hacia la reso-
lución del  edema 
bitalámico al mes 
(A, del 08/09/2020) y 
a los 2 meses (B, del 
16/10/20), con apari-
ción progresiva de 
atrofia marcada a los 
21 meses (Cy D, del 
03/05/2022).
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mediante ELISA confirma la infección 
del SNC. La determinación de IgM del 
VNO en plasma o suero puede resul-
tar negativa inicialmente, aunque en 
nuestra paciente obtuvimos un resul-
tado positivo. En determinadas ocasio-
nes, podemos tener falsos positivos tras 
infecciones recientes por otros flavivirus. 
Los estudios de imagen suelen ser nor-
males, pero las lesiones focales en la 
protuberancia, los ganglios basales, el 
tálamo y las astas anteriores, así como 
el realce de las leptomeninges, del área 
periventricular o de ambas se ven oca-
sionalmente. En nuestro caso, tenemos 
una marcada afectación talámica, cap-
sular, protuberancial, bulbar y cerebe-
losa. El deterioro del nivel de conciencia, 
justificado por una afectación talámica 
bilateral(3), así como la instauración de un 
síndrome de debilidad asimétrico pro-
gresivo con datos de segunda motoneu-
rona, debe plantearnos la posibilidad de 
que nos encontremos ante este tipo de 
infecciones. La enfermedad neuroinva-
siva del VNO es bastante más frecuente 
y letal en grupos de edad avanzada, a 
diferencia de nuestro caso(1).

No existe tratamiento efectivo para 
la infección por VNO. Es por esto por lo 
que los esfuerzos se orientan a la pre-

vención, mediante la aplicación gene-
ralizada de insecticidas organofosfora-
dos o piretroides sintéticos de muy bajo 
volumen. La clínica de debut, como la 
que encontramos en nuestra paciente, 
requiere de una alta sospecha diagnós-
tica. La edad, el ambiente epidemioló-
gico, los antecedentes personales y la 
presencia de fiebre y otra sintomato-
logía prodrómica debe plantearnos la 
posibilidad de un origen infeccioso del 
cuadro, motivando un análisis extenso 
de los diferentes patógenos en el LCR 
y un tratamiento lo más precoz posi-
ble, teniendo en cuenta las potenciales 
secuelas y complicaciones(1).
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RESUMEN
Presentamos el caso de un varón 

de 64 años, con buen estado funcional 
basal. Entre sus antecedentes personales 
destacan hipertensión arterial, diabetes 
mellitus tipo 2 (sin insulina), dislipemia, 
enfermedad renal crónica en probable 
relación con AINEs e infarto agudo de 
miocardio. Acude a Urgencias por episo-
dios muy breves (segundos) y muy recu-
rrentes de alteraciones visuales. Dichas 
alteraciones consisten en visión de colo-
res sin forma definida, que se mueven 
por el lado derecho del campo visual, 
dif icultad para expresarse y un gesto 
facial extraño. La exploración es normal 
fuera de los episodios, pero durante estos 
se objetiva una afasia eminentemente 
motora y, justo al acabar, una hemianop-
sia homónima derecha. En sus pruebas 
se detectan glucemias repetidamente 
por encima de 300 mg/dL, osmolalidad 
en suero de 308 mOsm/kg, ocasionales 
paroxismos de ondas agudas a nivel 
temporal izquierdo en EEG y destaca un 
hallazgo de su RM craneal: una imagen 
hipointensa en T2 en la sustancia blanca 
subcortical occipital izquierda, con sutil 
restricción a la difusión aparentemente 
cortical. Ante los hallazgos clínicos, analí-
ticos, electrofisiológicos y radiológicos, se 

diagnostica una descompensación dia-
bética hiperosmolar no cetósica (compli-
cación típica de la diabetes mellitus tipo 
2), que a su vez es causa de crisis epilép-
ticas focales de hemisferio izquierdo. El 
tratamiento inicial con ácido valproico e 
insulina subcutánea tuvo un efecto muy 
discreto. Posteriormente se cambió a 
lacosamida junto a una perfusión intra-
venosa de insulina, y a las 24 horas de 
iniciar esta hubo una gran mejoría tanto 
en las glucemias como en la frecuencia 
de crisis epilépticas. El paciente recibió 
el alta hospitalaria con lacosamida e 
insulina, además de un reajuste en sus 
antidiabéticos orales. En la revisión de 
consultas, ante la ausencia de nuevas 
crisis epilépticas y la desaparición de la 
alteración en el RM craneal, se decidió 
reducir la lacosamida hasta retirarla. 
Consideramos que este caso pone de 
relieve la importancia de conocer las dis-
tintas etiologías de las crisis epilépticas 
y las manifestaciones radiológicas que 
pueden apoyar el diagnóstico, y de abor-
darlas con un tratamiento etiológico, no 
solo sintomático.

PALABRAS CLAVE
Visual, lenguaje, resonancia, diabetes 

mellitus.

14
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PRESENTACIÓN DEL CASO

Anamnesis
•	 Varón de 64 años. Vida basal activa.
•	 Contraindicación a AINEs por insufi-

ciencia renal y a IECAs por tos.
•	 Sin hábitos tóxicos.
•	 Hipertensión arterial, diabetes melli-

tus tipo 2, dislipemia.
•	 Enfermedad renal crónica en pro-

bable relación con ingesta de AINEs.
•	 Esteatosis hepática.
•	 Infarto agudo de miocardio en cara 

inferior no complicado. Revasculari-
zación mediante angioplastia prima-
ria con stents farmacoactivos. Fun-
ción sistólica conservada.

•	 Quiste renal parapiélico bilateral.
•	 Cólico renoureteral con litiasis renal 

en mayo de 2016. 
•	 Intervenido quirúrgicamente de 

apendicectomía. 
Tratamiento habitual: ácido acetilsa-

licílico, bisoprolol, omeprazol, vildaglip-
tina/metformina, gliclazida, losartán/
hidroclorotiazida, amlodipino, atorvas-
tatina.

Consulta por episodios muy recu-
rrentes iniciados unas 24 horas antes 
y de 30 segundos de duración aproxi-
madamente. Ceden durante segundos 
o minutos y reaparecen. Consisten en 
visión de colores varios entremezclados 
sin claras formas geométricas ni zigzag 
en el lateral externo del hemicampo 
visual derecho, acompañado de dificul-
tad para expresarse. Además, su esposa 
describe cierta expresión facial algo 
“rara”, lo ve más apagado o inexpresivo 
y cuenta que él siente cierto cansancio 
tras finalizar los episodios. No tiene cefa-
lea ni antes ni durante ni después de los 
episodios. Sin fiebre y sin otros síntomas 
neurológicos o de otra clase.

Exploración física
Auscultación carotídea, cardiaca y 

pulmonar normal. Exploración neuro-
lógica normal.

Explorado durante uno de los epi-
sodios: consciente, con bloqueos del 
lenguaje e incapacidad para nominar 
o incluso decir su nombre, sí repite y 
obedece órdenes sencillas, pero parece 
algo confuso y las órdenes complejas 
solo las repite sin obedecerlas. No se 
objetiva clínica motora ni sensitiva (si 
bien esta resulta más difícil de valorar 
por la alteración del lenguaje). Recuerda 
bien el episodio. Visión de varios colo-
res (verde, azul, rojo) durante unos 30 
segundos, luego persiste durante unos 
90 segundos el trastorno del lenguaje 
junto a hemianopsia derecha. Recupe-
ración completa posterior. 

Pruebas complementarias
•	 Analítica de sangre en Urgencias: 

glucosa 330 mg/dL, f iltrado glo-
merular 23 mL/min, iones en valores 
normales, leve anemia microcítica y 
normocrómica ya conocida (Hb 12 g/
dL), resto normal.

•	 Analítica de orina en Urgencias: glu-
cosa 4+, resto normal.

•	 Analítica de sangre en planta de 
Neurología: glucosa 310 mg/dL, 
HbA1c 13,1%, osmolalidad 308 mOsm/
Kg, pH 7,35, pCO2 39,6 mmHg, bicar-
bonato 21,4 mmol/L, resto similar a 
la inicial.

•	 Radiografía de tórax: sin hallazgos 
reseñables.

•	 ECG: ritmo sinusal a 65 latidos por 
minuto, signos de necrosis inferopos-
terior. Sin otros hallazgos.

•	 EEG (16/05/22): EEG que muestra una 
actividad de base normal, sobre la 
que se recogen ocasionales paroxis-
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mos de ondas agudas en región 
temporal del hemisferio izquierdo. 
Conclusión: EEG de vigilia compa-
tible con una focalidad paroxística 
temporal izquierda. 

•	 TC craneal sin contraste: infarto lacu-
nar crónico en cabeza del núcleo 
caudado derecho, microangiopatía 
grado 1 de Fazekas.

•	 RM craneal (Fig. 1): imagen hipoin-
tensa en T2 en la sustancia blanca 
subcortical occipital izquierda, junto 
con una sutil restricción a la difusión 
(aparentemente de los giros cortica-
les, aunque es difícil precisarlo por el 
grosor de corte de la difusión). Asi-
mismo, vemos algunas lesiones de 
sustancia blanca subcortical y un 
infarto en cabeza de núcleo caudado 
derecho.

Diagnóstico
Crisis epilépticas focales sintomáticas 

de hemisferio izquierdo en contexto de 
descompensación diabética hiperos-
molar no cetósica.

Tratamiento y evolución
El paciente recibió inicialmente tra-

tamiento con ácido valproico y con insu-
lina subcutánea, con mejoría modesta 
en la frecuencia de crisis. Al tercer día de 
hospitalización se decidió reemplazar el 
ácido valproico por lacosamida (a dosis 
de 50 mg cada 12 horas y con especial 
atención por su insuficiencia renal), con 
buena tolerancia.

Se cursó interconsulta a Endocrinolo-
gía para control de la glucemia, que per-
sistía por encima de 300 mg/dL pese a 
la insulinoterapia tras tres días. Bajo su 
supervisión se modificó el tratamiento, 
añadiendo perfusión intravenosa de insu-
lina y sueroterapia con cloruro potásico.

En los días siguientes se produjo 
una mejoría gradual de la glucemia, 
con ciertos altibajos, pero con una gran 
disminución en la frecuencia de crisis 
epilépticas (tras las primeras 24 horas 
de perfusión de insulina solo hubo una 
crisis más).

Finalmente, se sustituyeron sus anti-
diabéticos orales previos por linaglip-

Figura 1. Imágenes de resonancia magnética craneal en secuencias T2 (A), T2/FLAIR (B) 
y difusión (C). En las dos primeras se objetiva una hipointensidad subcortical occipital 
izquierda. En la tercera se contempla una hiperintensidad occipital izquierda aparente-
mente cortical.

A B C
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tina y se añadió insulina al tratamiento 
ambulatorio. La lacosamida se pautó al 
alta en dosis de 50 mg por la mañana 
y 100 mg por la noche. El resto del tra-
tamiento se mantuvo igual que antes 
del ingreso.

En la revisión cinco meses después, 
el paciente relató que no había vuelto 
a tener ningún episodio semejante. En 
la RM craneal ya no se contemplaba la 
alteración de señal subcortical occipital 
izquierda que se había hallado durante 
el ingreso. Se indicó reducir la lacosa-
mida a 50 mg cada 12 horas durante dos 
meses y suspenderla después.

Revisado otros seis meses más tarde, 
el paciente seguía sin crisis epilépticas y 
recibió el alta por parte de Neurología.

DISCUSIÓN
Se expone el caso de un varón de 64 

años con buena actividad basal y con 
abundante patología vascular. Destaca 
en su historia la presencia de diabetes 
mellitus tipo 2 mal controlada, a juzgar 
por los hallazgos analíticos obtenidos 
durante su ingreso.

Es bien conocido que una de las 
grandes etiologías de las crisis epilép-
ticas y de algunas epilepsias es la meta-
bólica. Por tanto, la diabetes mellitus, 
y en particular algunas de sus com-
plicaciones agudas, son una causa a 
tener en cuenta de crisis epilépticas. La 
patogénesis no se ha esclarecido total-
mente, pero se sospecha que podría 
relacionarse con una disminución en 
los niveles de ácido gamma-aminobu-
tírico (GABA) secundaria a la hiperglu-
cemia, que conduciría a una reducción 
del umbral convulsivo(1).

Las crisis epilépticas son comunes 
en caso de descompensación diabé-
tica hiperosmolar no cetósica (com-

plicación aguda más frecuente en la 
diabetes mellitus tipo 2 que en la tipo 
1), mientras que son menos habituales 
en la descompensación cetoacidótica 
(complicación propia de la diabetes 
mellitus tipo 1)(2). Se ha postulado que 
esta diferencia puede deberse a que 
los cuerpos cetónicos estimulan la 
actividad de la enzima descarboxilasa 
del ácido glutámico, lo que favorece la 
síntesis de GABA y aumenta el umbral 
convulsivo.

En relación con las crisis epilépticas, 
pueden surgir alteraciones transito-
rias en estudios de resonancia mag-
nética cerebral. Lo más normal es que 
se trate de imágenes hiperintensas 
en las secuencias T2 o T2/FLAIR(3). Sin 
embargo, las imágenes hipointensas 
focales a nivel de la sustancia blanca 
subcortical en secuencia T2 se consi-
deran un hallazgo característico de las 
crisis epilépticas desencadenadas en 
el contexto de una descompensación 
hiperglucémica hiperosmolar no cetó-
sica(4).

Se ha descrito, asimismo, la restric-
ción de la difusión en pacientes con 
crisis epilépticas de semiología visual 
durante descompensaciones diabéti-
cas hiperosmolares no cetósicas(5). Este 
fenómeno apunta a la existencia de 
edema citotóxico, que podría formarse 
como resultado de la crisis epiléptica en 
sí, de isquemia focal o de hiperviscosi-
dad sanguínea.

Por otro lado, también en el escena-
rio de crisis epilépticas asociadas a una 
descompensación diabética hiperos-
molar no cetósica, se ha publicado el 
hallazgo de una captación de contraste 
tenue con patrón giriforme. Este descu-
brimiento se ha atribuido a la alteración 
endotelial de los pacientes diabéticos, 
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sumada a trastornos metabólicos como 
hipoxemia, edema, acidosis y alteracio-
nes de la membrana plasmática celular.

En def initiva, es importante reco-
nocer las posibles alteraciones neuro-
rradiológicas en pacientes con crisis 
epilépticas. En el caso de las crisis aso-
ciadas a descompensaciones diabéti-
cas hiperosmolares no cetósicas, cabe 
subrayar como hallazgos en RM las 
hipointensidades focales en T2 a nivel 
de sustancia blanca subcortical, la res-
tricción a la difusión y el realce giriforme 
con contraste.
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RESUMEN
Presentamos el caso de un varón de 

77 años que presenta de forma progre-
siva ptosis palpebral izquierda, inesta-
bilidad en la marcha con lateralización 
a la izquierda y dificultad para coordi-
nación con miembros izquierdos. Todo 
ello le ocurrió tres semanas después de 
ser diagnosticado en Urgencias de un 
herpes zóster (HZ) hemifacial izquierdo, 
con afectación ocular y uveítis secun-
daria. Tras valoración en consultas de 
Oftalmología para control de afecta-
ción oftálmica, se objetiva afectación 
de III nervio craneal izquierdo, motivo 
por el que se deriva a Urgencias para 
estudio por Neurología. Ingresa en 
planta, donde se realiza RM craneal 
que muestra afectación inflamatoria 
de musculatura orbitaria extrínseca de 
ojo izquierdo, seno cavernoso izquierdo 
y engrosamiento del trayecto cisternal 
del III par craneal izquierdo. Se realiza 
punción lumbar, con pleocitosis mono-
nuclear, y se inicia aciclovir intravenoso, 
con mejoría de los síntomas y con dis-
minución de la pleocitosis. A pesar de 
conf irmarse PCR positiva para virus 
varicela zóster (VVZ) en lesiones cutá-
neas (que se encontraban ya inactivas), 

no pudo confirmarse PCR en LCR, pro-
bablemente negativizado por el trata-
miento oral realizado previamente. El 
paciente presenta mejoría progresiva 
de los síntomas hasta quedar comple-
tamente asintomático 3 meses después

PALABRAS CLAVE
Herpes zóster, seno cavernoso, cere-

belitis, infección, facial.

INTRODUCCIÓN
La reactivación del virus varicela zós-

ter (VVZ) en forma de erupción vesicu-
losa, llamada comúnmente herpes zós-
ter (HZ), es una patología frecuente con 
una incidencia anual de 351,6 por cada 
100.000 habitantes en España según 
datos recientes. Aproximadamente el 
15-20% de los individuos afectados por 
VVZ desarrollará un HZ a lo largo de su 
vida. Las complicaciones y las formas 
graves son mucho más frecuentes a 
partir de los 65 años. Presentamos el 
caso de nuestro paciente con el obje-
tivo de destacar las complicaciones 
infrecuentes del HZ, que pueden ocurrir 
varias semanas tras el inicio de los sín-
tomas e incluso a pesar de una correcta 
evolución de la afectación cutánea, y su 
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necesidad de diagnóstico y abordaje 
precoz para evitar hospitalizaciones y 
consecuencias graves. 

PRESENTACIÓN DEL CASO

Anamnesis
Varón de 77 años, con colitis ulce-

rosa y neoplasia de colón intervenida en 
2016, ambas sin tratamiento actual. Tres 
semanas antes del ingreso en Neurolo-
gía presentó inflamación ocular y apa-
rición de vesículas cutáneas en hemi-
cara izquierda. Consultó en Urgencias 
y fue diagnosticado de HZ oftálmico, 
pautándose tratamiento con aciclovir 
oral 800 mg c/8 h, aciclovir pomada 
c/5 h y dexametasona colirio c/6 h. En 
revisión en consultas de Oftalmología 
se detectó afectación de III nervio cra-
neal izquierdo, por lo que se remitió a 
Urgencias para evaluación neurológica. 
A la valoración, el paciente refería que 
de forma progresiva desde el diagnós-
tico de HZ presentaba dificultad para 
alcanzar objetos e inestabilidad de la 
marcha con lateralización a la izquierda, 
además de ptosis palpebral. A pesar 
del empeoramiento, no había vuelto a 
consultar. Tras objetivar, además de los 
síntomas referidos, pérdida de agudeza 
visual en exploración física, se realizaron 
fondo de ojo y TC de cráneo s/c, que 
resultaron normales, e ingresó para 
completar estudio.

Exploración física
Buen estado general y afebril. Ten-

sión arterial 120/68 mmHg, frecuencia 
62 lpm. Alerta y orientado. Ptosis com-
pleta ojo izquierdo (OI). Midriasis en 
OI sin reactividad a la luz. Limitación a 
la supra, infra y abducción del OI, con 
aducción preservada. Hipoestesia en 

territorios trigeminales V1 y V2. Marcha 
autónoma posible, con ligera inestabi-
lidad y ampliación de base. Dismetría 
de miembros izquierdos moderada en 
maniobras dedo-nariz y talón-rodilla. No 
signos meníngeos. Lesiones cutáneas 
en resolución hemifrontales izquierdas. 
Exploración oftalmológica: AV OD 0,9 // 
OI 0,4. FO OI: papila normocoloreada 
bien delimitada, sin afectación macu-
lar, vítreo claro.

Pruebas complementarias
•	 Analítica: sin alteraciones. PCR 0.5.
•	 TC craneal s/c: sin hallazgos.
•	 Analítica reglada: hemograma, bio-

química incluyendo vitaminas, tiroi-
des y hierro y coagulación normales. 
Serología: virus herpes simple 1 Ac 
IgG positivo, virus herpes simple 2 
Ac IgG negativo.

•	 RM cráneo s/c y c/c: celulitis pre-
septal, afectación inflamatoria de 
musculatura orbitaria extrínseca, 
engrosamiento de partes blandas 
en compartimento superoexterno de 
seno cavernoso izquierdo y engrosa-
miento del trayecto cisternal del III 
par craneal izquierdo en probable 
relación con afectación aguda por 
herpes zóster oftálmico (Fig. 1). 

•	 Punción lumbar inicial: aspecto 
claro, 200 hematíes, 113 células con 
98% mononucleares. Glucosa 55 mg/
dL (en sangre periférica 73 mg/dL). 
Microbiología LCR: PCR VHS 1, 2 y 
VVZ negativas. Gram sin microorga-
nismos. Cultivo aerobio negativo.

•	 PCR VVZ en lesiones cutáneas: posi-
tivo.

•	 Body TC: TEP segmentario en lóbulo 
inferior derecho de escasa carga 
trombótica como hallazgo inciden-
tal. Sin evidencia de neoplasia oculta.
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•	 Segunda punción lumbar: 39 células. 
97% MN, glucosa 55 mg/dL, proteí-
nas 77 mg/dL. Microbiología: Gram 
y cultivo negativo. Citología: sin célu-
las neoplásicas. Moderada celulari-
dad linfocitaria reactiva. Citometría 
de flujo: sin alteraciones. Serología: 
Borrelia y Treponema p. negativos. 
Anticuerpos antihipocampo, antice-
rebelo y de superficie: negativos. 

Diagnóstico
Síndrome de seno cavernoso 

izquierdo junto con afectación hemice-
rebelosa ipsilateral secundaria a infec-
ción por herpes zóster. 

Tratamiento y evolución 
Tras resultados de punción lumbar, 

se inició aciclovir IV 10 mg/kg/8 h y se 
solicitó RM de cráneo c/c con los hallaz-
gos reflejados. Dada la afectación de 
nervios craneales III, V y VI y los hallaz-
gos clínicos y radiológicos, se establece 

el diagnóstico de síndrome de seno 
cavernoso acompañado de afectación 
hemicerebelosa. Se realizó seguimiento 
conjunto con enfermedades infecciosas. 
Dada la buena evolución clínica, tanto 
neurológica como dérmica, se sustituyó 
aciclovir IV por valaciclovir oral, objeti-
vando 48 horas después trombopenia 
y fracaso renal agudo. Ante probable 
toxicidad por aciclovir y la buena evo-
lución, se suspendió tratamiento, com-
probando normalización de la función 
renal, niveles de plaquetas y mejoría 
tanto a nivel cutáneo como neurológico. 
Se realizó una nueva punción lumbar 
en la que se apreció reducción de la 
celularidad. Se completó estudio con 
TC de tórax y abdomen para descar-
tar malignidad, donde se observó TEP 
segmentario en LID, incidental. Fue 
valorado por Neumología, iniciándose 
tratamiento con enoxaparina a dosis 
anticoagulantes, atribuido a ingreso e 
inmovilización y estado protrombótico 

Figura 1. A) Engrosamiento en secuencia FLAIR de músculos recto superior, medio e inferior 
del OI. B) Engrosamiento con leve hiperseñal en FLAIR de trayecto cisternal de III nervio 
craneal izquierdo. C) Captación de compartimentos superior y externo de seno cavernoso 
izquierdo. 

A B C
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por infección. Tras tres meses y desapa-
rición de TEP, se retiró anticoagulación. 
Al alta mantenía ptosis y limitación de la 
movilidad de OI, aunque con resolución 
de inestabilidad y afectación dérmica. 
En la última revisión a los seis meses 
del inicio de la clínica, el paciente per-
manecía asintomático desde el punto 
de vista neurológico. 

DISCUSIÓN
Dentro de la patología infecciosa del 

sistema nervioso el VVZ es conocido por 
provocar un amplio espectro de cuadros 
neurológicos, tanto a nivel de sistema 
nervioso central (SNC) como periférico 
(SNP). Esto se debe a su tropismo por 
este tejido y a que tras la infección inicial 
en forma de varicela el virus permanece 
latente en el ganglio de la raíz dorsal 
o en los nervios craneales hasta que 
ocurre la reactivación, normalmente en 
contexto de deterioro inmunológico o 
en casos de edad avanzada(1). Al reacti-
varse, el virus puede provocar un amplio 
abanico de afecciones neurológicas 
entre las que se encuentran: zóster, neu-
ralgia postherpética, radiculitis, encefa-
litis, meningitis, neuropatías craneales, 
cerebelitis, mielitis y vasculopatías.

La afectación de nervios cranea-
les por VVZ ocurre principalmente en 
el nervio trigémino (60% aproxima-
damente de los casos) y nervio facial 
(52,1%)(2), aunque el desarrollo de sín-
drome de seno cavernoso es menos 
frecuente y solo existen casos aislados 
descritos en la literatura. En nuestro 
paciente, el VVZ pudo detectarse en 
el f rotis de lesiones dermatológicas, 
aunque no fue aislado en LCR, pro-
bablemente por el tratamiento previo 
con aciclovir. La detección del virus en 
el LCR no es un criterio necesario para 

el diagnóstico de afectación neuroló-
gica por VVZ, pues este puede hacerse 
de manera clínica en caso de lesiones 
dermatológicas concomitantes a un 
síndrome neurológico conocido. En la 
serie de casos más extensa disponible 
hasta la fecha, la positividad de la PCR 
en LCR solo alcanza el 59%(3). 

La aparición de complicaciones a nivel 
del SNC o SNP puede bien coincidir con 
la aparición del rash u ocurrir días, sema-
nas o meses después y a veces incluso en 
ausencia de él. El desarrollo de compli-
caciones a nivel de SNP, comparado con 
los cuadros clínicos bien conocidos como 
meningitis o encefalitis, presenta mayor 
riesgo de secuelas y morbimortalidad(4). 
En la afectación del SNP el virus migra 
por vía transaxonal, reproduciéndose y 
afectando al tejido microvascular, produ-
ciendo oclusión de la microvasculatura 
y provocando isquemia que altera su 
función. La afectación de la rama oftál-
mica del nervio trigeminal puede relacio-
narse con patología a nivel oftalmológico 
(queratitis, uveítis) y con el desarrollo de 
oftalmoplejía por afectación de los ner-
vios contiguos, como ocurre en nuestro 
paciente, sin descartar además un com-
ponente restrictivo asociado por la afec-
tación de la musculatura ocular extrín-
seca. La cerebelitis, que también aparece 
en nuestro caso, es una manifestación 
rara dentro de la afectación neurológica 
por VVZ, y es más común en niños. Cursa 
con ataxia de la marcha asociada a tem-
blor. El mecanismo es poco conocido y 
las hipótesis plantean un proceso infla-
matorio postinfeccioso inmunomediado 
o la infección directa del propio virus. A 
diferencia de la afectación del SNP, suele 
tener un curso benigno con tendencia a 
la autorresolución en unas pocas sema-
nas sin secuelas(5).
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En conclusión, la afectación neuro-
lógica por VVZ es relativamente común 
y conlleva riesgo de hospitalización, 
secuelas y morbimortalidad, por lo que 
el reconocimiento de presentaciones 
poco frecuentes es clave para el trata-
miento temprano de estas y la preven-
ción de complicaciones posteriores.
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RESUMEN
Una cefalea con datos de alarma du-

rante el puerperio puede ser la única 
manifestación clínica de una patología 
grave subyacente, por lo que es funda-
mental realizar una buena anamnesis 
e identificar estos signos, que pueden 
pasar desapercibidos, sobre todo en 
pacientes con antecedentes de cefa-
leas primarias. Una causa infrecuente 
de cefalea secundaria en el período 
puerperal que se debe considerar es 
el síndrome de vasoconstricción cere-
bral reversible (SVCR), ya que aunque 
suele evolucionar favorablemente, con 
autorresolución en la mayor parte de 
los casos, en ocasiones puede conllevar 
complicaciones potencialmente graves. 
La asociación de esta entidad con disec-
ciones arteriales extracraneales es rara, 
pero se encuentra descrita en la litera-
tura. A continuación se expone el caso 
de una paciente puérpera con cefalea 
y signos de alarma, sin focalidad neuro-
lógica, donde se objetivaron en neuroi-
magen una hemorragia subaracnoidea 
(HSA) de la convexidad e irregularidades 
de arterias intracraneales, compatibles 
con el SVCR, así como disecciones arte-
riales múltiples cervicales y dos aneuris-

mas intracraneales sin signos de rotura. 
Como se enfatiza más adelante, la con-
comitancia de estos procesos supuso 
un reto a la hora de tomar una decisión 
respecto al manejo terapéutico en el 
momento agudo tanto de las diseccio-
nes arteriales como de los aneurismas 
intracraneales, debido a las posibles 
complicaciones que podrían surgir.

PALABRAS CLAVE
Cefalea, disección arterial, síndrome 

vasoconstricción cerebral reversible, 
postparto.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Anamnesis
Presentamos el caso de una mujer 

puérpera de 41 años, con antecedentes 
personales de migraña sin aura episó-
dica de baja frecuencia y seis embara-
zos con dos abortos en el 1er trimestre y 
4 hijos nacidos sanos. Como anteceden-
tes familiares destaca padre con déficit 
de proteína S. 

En septiembre de 2022, comienza, 
una semana tras el parto, con una 
cefalea intensa, inicialmente occipital 
y de carácter punzante, que progresó 
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a opresiva y holocraneal, sin respuesta 
a analgesia convencional (incluyendo 
triptanes). Empeoraba con el decúbito 
supino y maniobras de valsalva, y le difi-
cultaba el sueño. No presentó náuseas o 
vómitos asociados ni síntomas de focali-
dad neurológica. Ante no mejoría de la 
clínica, acudió una semana después a 
Urgencias para valoración. La paciente 
refirió haber tenido un buen control ten-
sional durante el embarazo, pero tras el 
parto presentó tendencia a la hiperten-
sión leve, con tensión sistólica en torno a 
150-160 mmhg. Se le realiza TC cráneo s/c 
y angio-TC TSA y TC, donde se objetiva 
HSA de la convexidad bilateral, signos 
de disección de ambas arterias carótidas 
internas (ACIs) y vertebrales (AVs) y posi-
bles estenosis intracraneales. Ingresó en 
la Unidad de Ictus para vigilancia neuro-
lógica estrecha y monitorización.

Exploración física
Alerta, orientada en las tres esferas. 

No ptosis. Pupilas isocóricas y normorre-
activas a la luz. No defectos campimétri-
cos por confrontación. Pares craneales 
sin alteraciones. No focalidad neuroló-
gica. NIHSS 0. No signos meníngeos. 
Fondo de ojo normal.

Pruebas complementarias
•	 Perfiles analíticos: hemograma, bio-

química (perfil renal y hepático, hor-
monas tiroideas, vitamina B12 y ácido 
fólico) y coagulación sin alteraciones 
salvo dímeros D 4170, LDH 245 y leve 
elevación de PCR Y TnT.

•	 Serologías: VIH y Treponema palli-
dum negativos.

•	 Autoinmunidad: ANA, anticardio-
lipina, antibeta 2-glicoproteína y 
ANCA negativas.

•	 Estudio biológico de trombosis: anti-
coagulante lúpico, mutación gen fac-
tor II negativo.

•	 Telemetría Unidad de Ictus: ritmo 
sinusal sin arritmias embolígenas. 
TA bien controlada con pico hiper-
tensivo aislado de TAS 160 mmHg. 

•	 TC de cráneo, angio-TC y TSA (Fig. 1): 
HSA de la convexidad bilateral. 
Alteraciones en trayectos cervical 
medio-distal de ambas ACIs y AVs 
en el contexto de probable disección 
de los 4 vasos, con pseudoaneurisma 
en ACII cervical distal y segmentos 
con estenosis grave, sobre todo en 
ACID. Aneurisma sacular en ACID 
intracraneal (relación con origen de 
la ACoP) de cuello ancho. Discreta 

A B

Figura 1. A) TC cráneo 
s/c: se visualiza HSA 
cortical bif rontal. B) 
Angio-TC cráneo: se ve 
un aneurisma sacular 
en la ACID enrelación 
al origen de la arteria 
comunicante posterior. 
Además, se percibe 
cierta irregularidad de 
vasos intracraneales, 
con estenosis segmen-
tarias leves en la ACP 
derecha proximal.
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irregularidad de vasos intracranea-
les, con estenosis segmentarias leves 
en relación a ACP derecha proximal.

•	 Doppler TSA y TC: compatible con 
estenosis en ACII en tercio distal en 
torno al 80% y en ACID en torno al 
90%. Estenosis en ambas AVs a nivel 
de V2. 

•	 RMN de cráneo: confirma los hallaz-
gos de la angio-TC. No se visualizan 
signos de rotura aneurismática ni 
lesiones isquémicas agudas.

•	 1ª arteriograf ía cerebral (Fig. 2A): 
disección de todo el trayecto cer-
vical de ambas ACIs, estenosis del 
95% en la derecha y del 85% en la 
izquierda, con pseudoaneurisma 
parcialmente trombosado. Arteria 
comunicante anterior funcionante. 
Disección de segmentos V2 y V3 de 

arteria vertebral derecha con esteno-
sis del 90-95%, con compensaciones 
de arteria carótida externa derecha. 
Disección a nivel V2-V3 vertebral 
izquierda. Arteria comunicante pos-
terior (AcoP) derecha funcionante. 
Aneurisma fusiforme a nivel de la 
unión de P1-P2 derechos. Aneurisma 
sacular bilobulado en origen de la 
AcoP derecha de cuello ancho.

•	 2ª arteriograf ía (control a los 6 
meses) (Fig. 2B): oclusión del aneu-
risma de ACoP derecha. Resolución 
completa angiográfica de la disec-
ción a nivel de ACID, con imagen en 
segmento medio de la carótida cervi-
cal que puede corresponder a displa-
sia fibromuscular. Disminución muy 
significativa del pseudoaneurisma en 
ACII. Resolución de disección en seg-

A

B

Figura 2. A) 1ª arte-
riograf ía: se observa 
disección de ambas 
ACIs cervicales con 
estenosis del 95% en la 
derecha y del 85% en 
la izquierda con pseu-
doaneurisma parcial-
mente trombosado. 
Además, disección en 
V2-V3 derecha con 
estenosis del 90-95%, 
y disección a nivel V2-3 
izquierda. B) 2ª arterio-
grafía: se aprecia reso-
lución prácticamente 
completa de las disec-
ciones. 
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mentos V2-V3 de AVD y de V2 de AVI. 
Disminución del tamaño de la ima-
gen aneurismática de P1-P2 derecha.

Diagnóstico
Hemorragia subaracnoidea de la 

convexidad secundaria a síndrome de 
vasoconstricción cerebral postparto aso-
ciado a disecciones arteriales múltiples 
extracraneales. Aneurisma sacular bilo-
bulado en origen de la ACoP de cuello 
ancho y aneurisma fusiforme segmen-
tos P1-P2 derecha.

Tratamiento y evolución
Se inició tratamiento médico con 

nimodipino 30 mg/6 h, antihipertensi-
vos y analgésicos intravenosos. Dada la 
presencia de HSA, riesgo de sangrado 
de los aneurismas y estabilidad clínica 
de la paciente, se decidió no antiagregar 
las disecciones en el momento agudo 
y se pospuso el tratamiento endovas-
cular del aneurisma de la ACoP a las 
5 semanas para conseguir un mejor 
acceso vascular. La paciente se mantuvo 
en todo momento sin focalidad neuro-
lógica y la cefalea se fue controlando 
paulatinamente. Finalmente, se colocó 
endoprótesis sobre dicho aneurisma y 
comenzó con doble antiagregación. A 
los 6 meses presentó resolución angio-
gráfica prácticamente completa (Fig. 2). 

DISCUSIÓN 
El síndrome de vasoconstricción cere-

bral reversible (SVCR) se caracteriza por 
una alteración transitoria de la regulación 
del tono vascular cerebral, presentando 
en el estudio angiográfico segmentos de 
vasoconstricción y vasodilatación multi-
focal de arterias intracraneales, que suele 
resolverse en unos 3 meses aproximada-
mente. Afecta principalmente a mujeres 

(70-90%) con edad media de 40 años(1). 
Puede ser idiopático o secundario, siendo 
las causas más frecuentes la exposición a 
sustancias vasoactivas (simpaticomimé-
ticas o serotoninérgicos) y el puerperio. El 
70% de los casos de SVCR postparto se 
produce dentro de la primera semana(1). 
La manifestación clínica más frecuente 
es una cefalea intensa en “trueno” recu-
rrente, que puede acompañarse de con-
fusión, crisis, déficit neurológico focal o 
hipertensión arterial transitoria. Algunas 
complicaciones asociadas son: HSA cor-
tical (30%) e ictus isquémicos o hemorrá-
gicos (5-10%). El 10% puede solaparse con 
el síndrome de encefalopatía posterior 
reversible (PRES).

Las cefaleas primarias son la causa 
más frecuente de cefalea en el puerpe-
rio(2). Sin embargo, es importante detec-
tar signos de alarma, que sugieran una 
etiología secundaria. El SVCR constituye 
una causa rara de cefalea postparto, 
pero que debe tenerse en considera-
ción dentro del diagnóstico diferencial 
de las cefaleas secundarias durante este 
período como la pre-eclampsia/eclamp-
sia, cefalea postpunción dural, trombo-
sis venosa cerebral, LOE cerebral, apo-
plejía hipofisaria, HSA (aneurismática o 
no aneurismática), meningitis y disec-
ción arterial cervical (DAC), entre otras.

La asociación del SVCR postparto 
y DAC (ya sea aislada o múltiple) es 
infrecuente, pero está descrita en la 
literatura(3,4). La disección arterial es una 
causa frecuente de ictus en pacientes 
jóvenes. La fisiopatología no es del todo 
conocida, pero se piensa que es una 
entidad multifactorial, postulándose 
la existencia de una debilidad subya-
cente de la pared de los vasos, posible-
mente determinado genéticamente. Se 
relaciona con traumatismos cervicales 
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(con frecuencia inadvertidos), infección 
reciente, migraña, trastornos del tejido 
conectivo genéticos (p. ej.: Ehlers-Dan-
los), displasia f ibromuscular, etc. Se 
recomienda la antiagregación o anti-
coagulación como prevención primaria 
de eventos isquémicos. 

Actualmente se desconoce si la 
DAC induce el SVCR, o se produce a la 
inversa(1). Una teoría postula que las este-
nosis intracraneales podrían incrementar 
la presión en las arterias cervicales, favo-
reciendo la DAC. Otra distinta defiende 
que los vasos cervicales, al distenderse 
debido al hematoma mural propio de las 
disecciones, podrían liberar sustancias 
vasoactivas o activar el sistema simpá-
tico desencadenando un SVCR. Entre 
los casos descritos de SVCR con DAC, se 
ha reportado que en torno el 60% tenía 
antecedentes de migraña y aproximada-
mente el 30% de mujeres se encontraba 
en periodo postparto(4). Se sugiere que 
una disfunción endotelial global podría 
ser un mecanismo en común entre la 
migraña, el SVCR y la DAC(5). 

El caso expuesto muestra una situa-
ción compleja e infrecuente de una 
mujer puérpera migrañosa, con SVCR y 
HSA de la convexidad asociado a disec-
ción de los 4 vasos cervicales extracra-
neales, que además presenta dos aneu-
rismas (sin signos de rotura). Debido a 
la presencia de HSA y la dif icultad de 
acceso a los aneurismas a través de 
las disecciones, se decidió que el tra-
tamiento en el momento agudo, tanto 
de las disecciones con antiagregación 
como de los aneurismas con tratamiento 
endovascular, se pospusiera con la finali-
dad de disminuir el riesgo de las posibles 
complicaciones que podrían derivarse. 

El diagnóstico de SVCR debe sos-
pecharse ante una cefalea con datos 

de alarma en una mujer en período 
puerperal. Aunque suele ser un pro-
ceso benigno y reversible, puede aso-
ciar complicaciones y secuelas graves a 
largo plazo. La demostración del típico 
patrón angiográfico mediante neuroi-
magen y la reversibilidad del proceso 
a los tres meses permite llegar al diag-
nóstico de dicha entidad. El tratamiento 
empírico se basa en el uso de antago-
nistas del calcio (como el nimodipino), 
aunque debe utilizarse con precaución 
en pacientes con disecciones arteriales 
por el riesgo de hipotensión y compro-
miso hemodinámico. Por otro lado, el 
tratamiento incluye medicación anal-
gésica, antiepiléptica (en caso de crisis), 
control de la tensión arterial, elimina-
ción de factores desencadenantes y 
reposo relativo.
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RESUMEN
Presentamos el caso de una paciente 

en edad juvenil diagnosticada de la 
variante Westphal de la enfermedad de 
Huntington, en la que la rigidez, el par-
kinsonismo, la distonía y el trastorno de 
la marcha son predominantes. De curso 
rápidamente progresivo e irreversible, 
esta patología condiciona el deterioro 
de la paciente hasta requerir manejo 
paliativo. El manejo farmacológico espe-
cífico aporta escaso beneficio en el con-
trol de síntomas y no disponemos en la 
actualidad de tratamiento modificador 
de la enfermedad.

PALABRAS CLAVE
Trastornos del movimiento, Hunting-

ton, Westphal, parkinsonismo, deterioro 
cognitivo.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Antecedentes familiares
Abuelo paterno, tía abuela paterna, 

padre y tía paterna con corea de Hun-
tington.

Antecedentes personales
•	 No alergias medicamentosas. 
•	 No factores de riesgo cardiovascular. 

•	 No hábitos tóxicos.
•	 Desarrollo psicomotor normal. Buen 

desempeño escolar hasta los 16 años.

Enfermedad actual
Mujer de 18 años que consulta por 

deterioro de la marcha de 4 años de 
evolución. Dos años antes había dejado 
el colegio por dificultades en la ense-
ñanza. También presentaba cambios en 
la personalidad, con aislamiento social. 
Dejó de salir de casa. No se relacionaba, 
sin iniciativa, no realizaba ninguna tarea. 
Se encontraba mucho más torpe, con 
caídas casi a diario. Negaban movimien-
tos anormales o disfagia. 

Exploración física
Falta de expresión facial, con caída 

fluctuante de párpados. Hipofonía. 
Tendencia al mutismo. Apraxia ocular. 
Limitación de la mirada horizontal en 
los movimientos de seguimiento. 

Rigidez axial y de miembros de pre-
dominio derecho moderada. Reflejos de 
estiramiento muscular exaltados global-
mente con reflejos rotulianos pendula-
res. Clonus aquíleo agotable bilateral. 
Reflejos cutáneo-plantares flexores.

Sensibilidad táctil, artrocinética y 
vibratoria conservadas. No corea ni 
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tic, no impersistencia en la protrusión 
de lengua. Genu valgus, marcha sin 
aumento de base, con disminución 
de braceo izquierdo e inestabilidad en 
los giros. Bradicinesia de predominio 
izquierdo, con bloqueos al inicio de 
movimientos repetitivos. 

Fondo de ojo normal.

Pruebas complementarias
•	 Estudio genético: alelo expandido 

con tripletes CAG. 
•	 Analítica general con estudio tiroi-

deo: normales. Ceruloplasmina: 22,9 
Ferritina: 20.

•	 RM craneal (2015): sin hallazgos de 
interés. Artefactada por movimientos 
de la paciente (Fig. 1).

•	 TC craneal (2022): marcada atrofia 
corticosubcortical, sin otras altera-
ciones (Fig. 2).

•	 EEG vigilia: sin anomalías epilepti-
formes.

Valoración neuropsicológica: valo-
ración cognitiva: perf il de deterioro 
cognitivo moderado de predominio 
f ronto-subcortical con alteraciones 
moderadas en funciones atencionales, 
ejecutivas (memoria de trabajo y veloci-
dad de procesamiento), fluencia verbal 
y memoria semántica, alteración mode-
rada en memoria audio-verbal/apren-
dizaje con déficit en el aprendizaje de 
nueva información. Se observa efecto de 
primacía en patrón libre de respuesta 
(típico en perfiles frontales) y déficit en 
funciones visoconstructivas. 

No se observa anomia en las pruebas 
de denominación por confrontación ni 
déficit en otros dominios del lenguaje. 

Funciones visoperceptivas y visoes-
paciales preservadas. No apraxias evi-
dentes. 

A nivel cualitativo, se observan sig-
nos típicos de déficit frontal como la 
alteración en imitación de secuencias 

Figura 1. Resonancia magnética craneal, 
corte a nivel de ganglios basales.

Figura 2. Tomografía computarizada en la 
que se aprecia atrofia cortical.
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premotoras y errores de perseveración 
gráfica en la copia de la Figura Com-
pleja de Rey. 

Conclusiones: perfil de deterioro cog-
nitivo moderado de predominio fron-
to-subcortical. 

Juicio clínico
Forma rígido acinética de la enfer-

medad de Huntington típica del inicio 
juvenil. Variante Westphal.

Evolución y tratamiento
Se inicia tratamiento con aman-

tadina, que la paciente no tolera por 
insomnio. Ensayamos agonistas dopa-
minérgicos a dosis bajas, primero con 
rasagilina, que la paciente toma durante 
3 meses sin mejoría. Aparecen temblor 
cefálico no-no, rigidez axial y posturas 
distónicas. Se cambia a pramipexol, 
mejorando el temblor cefálico pero no 
la rigidez.

Al cabo de 3 años de sucesivas revi-
siones la paciente precisa ya ayuda para 
todas las actividades del autocuidado. 
Aumento de temblor y rigidez, con 
empeoramiento de síntomas conduc-
tuales y del ánimo. Acude a Urgencias 
por episodios de inicio brusco de rigidez 
generalizada con desviación ocular a la 
derecha y estupor posterior, orientados 
como crisis epilépticas y tratados con 
eslicarbazepina y posteriormente leve-
tiracetam. 

Se infiltra toxina botulínica en varias 
ocasiones para manejo de la distonía en 
retrocollis. 

Ingresa para colocación gastros-
tomía endoscópica percutánea para 
nutrición. 

Actualmente en tratamiento con 
levodopa. Recientemente derivada a 
Cuidados Paliativos.

DISCUSIÓN
La enfermedad de Huntington es un 

trastorno neurodegenerativo de curso 
devastador, de herencia autosómica 
dominante, causado por la expansión 
de trinucleótidos de citosina-adeni-
na-guanina (CAG) en el gen de la hun-
tingtina (HTT). Debido al fenómeno 
conocido como anticipación genética, 
a medida que esta afección pasa de 
generación en generación, la enferme-
dad se expresa de forma más precoz y 
agresiva(1,2).

Se ha descrito cómo los pacientes 
que debutan con síntomas a edades por 
debajo de los 20 años con frecuencia 
manifiestan una presentación peculiar 
de esta enfermedad caracterizada por 
un síndrome rígido-acinético conocido 
como la variante Westphal de la enfer-
medad de Huntington, la cual es relati-
vamente rara en adultos. Esta variante 
está presente en el 65-85% de los casos 
diagnosticados en la infancia y hasta en 
el 55% de los pacientes en edad juvenil. 
De la misma forma que la descrita en 
nuestra paciente, en estos casos pre-
domina un cuadro de parkinsonismo 
y distonía(3). 

En cuanto al manejo terapéutico, la 
levodopa y los agonistas dopaminérgi-
cos han demostrado beneficio, si bien 
estos últimos pueden repercutir nega-
tivamente en la sintomatología conduc-
tual de estos pacientes. El tratamiento 
quirúrgico y mediante estimulación 
cerebral profunda no ha mostrado bue-
nos resultados en esta población(3).

Como se ha presentado con este 
caso, tratamos con una patología que 
cursa de forma progresiva e irreversible, 
con consecuencias dramáticas para la 
vida de los pacientes y sus familiares. 
A pesar de conocer con detalle la base 
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genética de la enfermedad de Huntin-
gton, en la actualidad no existen trata-
mientos modificadores de la enferme-
dad que hayan mostrado eficacia(4). El 
estudio diagnóstico con confirmación 
genética de estos pacientes es, por 
tanto, fundamental para el desarrollo 
de nuevas terapias en este campo.
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RESUMEN
Presentamos el caso de una paciente 

mujer de 50 años, que acudió por clínica 
de visión doble binocular, de cronología 
incierta, con paresia a la abducción de 
ojo derecho objetivada a la exploración. 
Se decidió ingreso por la necesidad de 
estudio preferente debido a atipicidad 
de presentación clínica en paciente 
joven sin factores de riesgo relevantes. 
Mediante prueba de imagen por RM, se 
apreció lesión a nivel de seno cavernoso 
ipsilateral, lo cual supuso necesidad de 
ampliación de pruebas complementa-
rias y orientación de caso diagnóstico.

Exponemos el siguiente caso clínico 
ante presentación atípica de enferme-
dad hematológica, con focalidad neuro-
lógica de debut sin otra sintomatología 
asociada. Ello nos deriva en la necesidad 
de planteamiento de diagnóstico dife-
rencial según características y antece-
dentes del paciente en cuestión. 

PALABRAS CLAVE
Diplopia, paresia, leucemia, infiltra-

ción.

INTRODUCCIÓN
Acude al Servicio de Urgencias hos-

pitalarias mujer de 50 años, con HTA 

controlada con tratamiento y antece-
dentes de queratitis infecciosa en ojo 
derecho en las semanas previas por 
la que precisó antibioterapia tópica 
y oclusión de dicho ojo. Tras mejoría, 
comienza con visión doble con mirada 
de ambos ojos. No otra sintomatología 
asociada en anamnesis dirigida.

PRESENTACIÓN DEL CASO
Paciente mujer de 50 años, que niega 

hábitos tóxicos, con HTA como único 
factor de riesgo cardiovascular, ade-
más de antecedentes de presbiacusia 
y bartolinitis, sin otros datos de interés. 
Como tratamiento domiciliario habitual, 
toma enalapril. El motivo de consulta a 
los Servicios de Urgencias hospitalarias 
se resumió en visión doble a la mirada 
binocular. A destacar, la paciente sufrió 
proceso oftalmológico en las semanas 
previas consistente en molestias a la luz, 
dolor y enrojecimiento de ojo izquierdo, 
cuadro que se orientó a modo de quera-
titis, la cual se desarrolló en contexto de 
dolor de cabeza de reciente aparición 
de características opresivas en locali-
zación occipital bilateral, sin datos alar-
mantes acompañantes. Fue a raíz de la 
aplicación del tratamiento antibiótico 
ocular tópico mediante ciprofloxacino 

18



P. Franco Perejón, D. Villagrán Sancho, M. Millán Vázquez
94

cuando, gracias a la mejoría del proceso 
queratítico, pudo abrir el ojo izquierdo 
que ocluía por fotofobia, descubriendo 
visión doble a la mirada conjugada de 
ambos ojos. No hubo narración de sin-
tomatología sistémica acompañante al 
cuadro que nos atañe.

Exploración física y neurológica
Buen estado general. Estabilidad 

hemodinámica. Afebril. Alerta. Cons-
ciente. Orientada en las tres esferas. Len-
guaje preservado. Ausencia de disartria. 
Se objetiva limitación a la dextroversión 
de ojo derecho, tanto en mirada conju-
gada como en dextroducción, sin objeti-
varse otras claras paresias en las distintas 
posiciones de la mirada conjugada. No 
se aprecian déficits campimétricos en 
maniobras por confrontación. Pupilas 
isocóricas normorreactivas. Tendencia 
a la oclusión forzada de ojo izquierdo 
que abre a la orden con normalidad. 
Resto de pares craneales explorados, 
con hallazgos dentro de la normalidad. 
Balance muscular conservado. Ausen-
cia de déficits tactoalgésicos. REM pre-
sentes y simétricos. Conserva marcha y 
equilibrio. Romberg negativo.

Pruebas complementarias
A modo de orientación diagnóstica, 

se realizaron las siguientes pruebas 
complementarias:
•	 Analítica urgente: leucocitosis leve 

(recuento de 12 mil) con neutrofilia. 
Proteína C reactiva de 43,8 mg/L. 
VSG 49. Resto de parámetros sin 
alteraciones.

•	 TC cráneo s/c urgente: no signos de 
lesiones agudas.

•	 Fondo de ojo: papila normocolo-
reada, bien delimitada y a nivel; 
excavación papilar de 0,7 en ambos 

ojos. En OD, acodamiento de vaso a 
la salida en arcada temporal supe-
rior. Mácula normal, con buen reflejo 
foveal. Retina aplicada y vítreo claro.

•	 Perf iles analíticos: ácido úrico 2,8, 
transaminasas normales, FA 88, BbT 
0,29, LDH 426, Marcadores tumora-
les: negativos. ANA-ANCA: negativos. 
IgA 88, IgG 1.081, IgM 130. Alb 3,8, 
Componente M 0,00, Cadenas kappa 
libres 1,94, PCR 31,6, beta-2-microglo-
bulina 2,92. PCR 119. Vitamina B12 259, 
ácido fólico 3,9.

•	 Ecografía doppler de arterias tem-
porales: ambas arterias se observan 
simétricas. Ausencia de signo del 
Halo.

•	 Serologías: sin hallazgos patológicos.
•	 Punción lumbar:

–	Bioquímica: glucosa 62 mg/dL, 
proteínas 34,7 mg/dL, 0 hematíes, 
7 leucocitos (PMN 14% y MN 86%).

–	En tinción Gram no se observan 
microorganismos. Cultivo negativo.

–	Serología: negativa.
–	AP: sin evidencia de células neo-

plásicas. Extendidos con moderada 
celularidad linfoide.

•	 RM sin y con contraste craneal: infil-
tración ósea difusa con una tumora-
ción extraósea en el clivus que afecta 
al seno cavernoso derecho.

•	 Ecocardiograf ía transtorácica: 
ausencia de cardiopatía estructural. 
FEVI 68%.

•	 PET-TC: lesión en clivus y en seno 
cavernoso derecho metabólica-
mente positiva, con extensa afec-
tación de médula ósea, ganglios/
pequeñas adenopatías cervicales 
bilaterales e inf radiaf ragmáticas 
hipermetabólicas.

•	 Médula ósea (biopsia): inf iltración 
por linfoma/leucemia linfoblástica B. 
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Fenotipo TdT+, CD19+/CD10+, CD20+, 
sin inmunotinción para CD3, CD7, 
CD1a, CD34 o mieloperoxidasa.

Diagnóstico
Inf iltración leucémica del VI par y 

neuromeníngea secundaria a leucemia 
aguda linfoblástica pre-B CD20 positiva.

Evoluciuón y tratamiento
La evolución clínica de la paciente 

durante el ingreso fue estable. Se ins-
tauró tratamiento corticoideo oral con 
prednisona 60 mg al día, con mejoría 
progresiva de paresia y recuperación 
prácticamente completa de diplopia 
binocular. La cefalea, de características 
opresivas a nivel occipital bilateral, cedía 
con analgesia habitual (paracetamol y 
metamizol), sin presentar durante su 
estancia en hospitalización conven-
cional ninguna progresión, empeora-
miento o datos alarmantes. A destacar, 
hipoestesia en territorio tributario de 
rama V1 de V par craneal que apareció 
el segundo día de ingreso.

En un primer intento de orienta-
ción diagnóstica, se planteó la posibi-
lidad de que la aparición de focalidad 
neurológica de cronicidad indetermi-
nada (debido a oclusión previa de ojo 
contralateral) en contexto de cefalea 
inespecíf ica de novo pudiese corres-
ponder con vasculitis indeterminada, 
debido a elevación intercurrente de 
marcadores inflamatorios (VSG 49, PCR 
43,8). Fue por ello que se instauró tra-
tamiento corticoideo. Sin embargo, se 
realizaron punción lumbar y RM para 
acotar el diagnóstico diferencial. La 
primera resultó anodina, mientras que 
en RM sin contraste (Fig. 1) se intuía un 
engrosamiento excéntrico a nivel de 
ACM intracavernosa, orientando dicho 
hallazgo de apariencia benigna hacia 
un meningioma, por lo que, de forma 
consensuada con Radiología, se decidió 
ampliar estudio mediante resonancia 
y llevarla a cabo con contraste, donde 
se apreciaron múltiples focos de realce 
en médula ósea a nivel de calota, base 
de cráneo, mandíbula, maxilar y vérte-

Figura 1. RM crá-
neo sin contraste. 
Secuencias  T 2 
(A) y FLAIR (B). 
Pequeña lesión 
en el seno caver-
noso derecho que 
engloba la arteria 
carótida a modo 
d e  m a n g u i t o , 
isointenso a la 
sustancia gris en 
todas las secuen-
cias, de 27x10x12 
mm (AP, T, CC).A B
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bras, así como afectación de clivus con 
afectación extraósea de partes blandas 
y seno cavernoso derecho, con mode-
rada captación de contraste. Todas estas 
lesiones descritas presentaban marcada 
restricción a la difusión. Dicho esto, y 
ante hallazgos compatibles con infiltra-
ción ósea con posibilidad de mieloma 
múltiple como primera opción a des-
cartar, además de tumor primario de 
origen desconocido, se decidió solicitud 
de PET-TC.

La prueba PET-TC (Fig. 2) descubrió 
lesión en clivus y seno cavernoso dere-
cho metabólicamente positivas con 
afectación de médula ósea y adenopa-
tías cervicales bilaterales e infradiafrag-
máticas hipermetabólicas. Fue tras este 
informe cuando contactamos, tanto 
f ísicamente como mediante hoja de 
interconsulta, con Hematología, quie-
nes concibieron realización de punción- 

aspiración de médula ósea y perf iles 
analíticos de inicio de gammapatía 
monoclonal, sin hallazgos de mayor 
relevancia en comparación con los per-
files previamente solicitados.

Tras resultados iniciales de PAMO, 
con diagnóstico preliminar de leucemia/
linfoma linfoblástica aguda de estirpe B, 
la paciente pasó a cargo de Hematolo-
gía a fin de comenzar tratamiento de 
inducción y seguimiento por su parte. 
Comenzó prefase con dexametasona. 
Al octavo día en tratamiento de induc-
ción según protocolo PETHEMA LAL-
19 con rituximab, se añadió vincristina 
y rituximab, además del tratamiento 
intratecal, todo ello con buena toleran-
cia. Posteriormente, se incluyó asparra-
ginasa. Tras la estabilidad clínica de la 
paciente y la posibilidad de continuidad 
de terapéutica de forma ambulatoria, se 
decidió y consensuó darla de alta para 

Figura 2. PET-TC crá-
neo-tórax-abdomen. 
Lesión en clivus y en 
seno cavernoso dere-
cho metabólicamente 
positiva con extensa 
afectación de médula 
ósea, pequeñas adeno-
patías cervicales bilate-
rales e infradiafragmá-
ticas hipermetabólicas 
así como dos imágenes 
hipermetabólicas en cor-
teza renal izquierda. Dis-
creto hipermetabolismo 
esplénico sin acúmulos 
focales. No se identifican 
lesiones óseas líticas sig-
nificativas.
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seguimiento de forma externalizada, 
con mejoría de cefalea y diplopia y per-
sistencia de hipoestesia en mentón en 
dicho momento.

DISCUSIÓN
De forma posterior al alta, el caso fue 

evaluado por el Servicio de Radiotera-
pia del centro y, a pesar de ausencia de 
estandarización acerca de aplicación 
de dicho tratamiento en este proto-
colo, se pautó en esta paciente radio-
terapia a nivel craneal a fin de mejorar 
localmente la afectación en clivus con 
objetivo de reducir la sintomatología 
neurológica. Se aplicará tras dos sema-
nas libres de tratamiento sistémico/
intratecal.

La leucemia linfoblástica aguda se 
define como la proliferación de células 
blásticas atípicas de estirpe linfoide en 
sangre. Dicha actividad anómala deriva 
en lesiones compuestas por leucocitos 
inmaduros que presentan infiltración 
en médula ósea, aunque esta también 
puede darse de forma extramedular, 
como el caso que nos atañe. Afecta pre-
dominantemente a edades pediátricas, 
con distribución bimodal: menores de 
20 años (pico de mayor prevalencia en 
el rango de edad comprendido entre los 
dos y los cinco años) y mayores de 45, 
pudiendo aparecer a cualquier edad. El 
subtipo de mayor frecuencia en países 
desarrollados es el que afecta a los lin-
focitos B.

Su extensión sistémica puede llegar 
a producir infiltraciones a distintos nive-
les, de ahí el amplio abanico de mani-
festaciones clínicas que puede expresar. 
La acumulación de blastos en médula 
ósea provoca pancitopenia por altera-
ción de la hematopoyesis secundaria a 
la infiltración. Clínicamente, suele cur-

sar con cansancio, fatiga, dolores óseos 
y síntomas B, como fiebre o sudoración. 
En ciertas ocasiones debuta como difi-
cultad respiratoria, dolor abdominal por 
esplenomegalia o insuficiencia renal 
por hipercalcemia secundaria a lesio-
nes osteolíticas infiltrativas, como sín-
tomas menos frecuentes. No obstante, 
el debut de esta patología mediante 
sintomatología neurológica focal no es 
común, apareciendo cuando se pro-
duce inf iltración por parte de dicho 
proceso de estructuras nerviosas.

Para el correcto diagnóstico de esta 
entidad, debe seguirse ordenadamente 
un protocolo que inicialmente incluya 
análisis de sangre y orina, junto con 
serología y autoinmunidad, así como 
análisis de marcadores tumorales. 
Junto con ello, ampliar con prueba de 
imagen lo más específica posible (en 
este caso, sería la RM con contraste que 
nos orientó hacia la infiltración de seno 
cavernoso e infiltración de médula ósea 
en huesos del cráneo). Siguiendo esta 
senda, incluiríamos PET-TC para locali-
zar posibles focos distribuidos de forma 
sistémica, así como reactividad ganglio-
nar. No obstante a todos estos estu-
dios complementarios, el diagnóstico 
de LLA se basa fundamentalmente en 
aspirado de médula ósea donde poder 
identificar blastos, al cual sumar análisis 
de sangre periférica que permita con-
cluir el diagnóstico biológico. La pun-
ción lumbar nos revelaría afectación de 
SNC, aunque en nuestro caso no fue 
clarividente para el diagnóstico. Tras la 
obtención de muestra de médula ósea, 
se realizan identificaciones: microscopía 
óptica, citometría de flujo, característi-
cas citológicas de los blastos, etc., todo 
a fin de clasificar el subtipo de leucemia 
a estudio. Además, según la expresión 
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de marcadores de membrana, diferen-
ciaríamos entre pro-B, común, pre-B 
(nuestro diagnóstico) y B maduras. Por 
último, el análisis genético es el que nos 
otorgaría un pronóstico orientativo: el 
reordenamiento del gen MLL implica-
ría peor progresión en comparación con 
t(12;21)(p13;q22) con una supervivencia 
mayor.

Una vez realizado el diagnóstico, los 
pacientes son clasificados en tres gru-
pos distintos, según su riesgo de recaída. 
Los criterios para ello son: edad, contaje 
de leucocitos al diagnóstico, inmunofe-
notipo, citogenética, la presencia de 
inf iltración del SNC al momento del 
diagnóstico o no, así como la respuesta 
al tratamiento y la enfermedad residual 
mínima (ERM) tras la fase de inducción 
del tratamiento. Con estos aspectos, 
englobamos a los pacientes según su 
riesgo sea estándar (RE), intermedio (RI) 
o alto (RA), y en base al mismo depen-
derá la mayor o menor agresividad del 
tratamiento a implantar.

Una vez lo hemos definido, comen-
zaríamos con el tratamiento, el cual 
consta de una fase previa, una fase de 
inducción, una de consolidación y, una 
última, llamada de reinducción. Ade-
más de este proceso terapéutico, todo 
paciente recibirá una terapia intratecal 
(TIT) consistente en la aplicación de 
metotrexato, hidrocortisona y citarabina 
a modo de protección sobre la infiltra-
ción del SNC y reducción de la posible 

recaída que puedan experimentar estos 
pacientes durante el tratamiento.

Presentamos este caso clínico a 
modo de exposición de la atipicidad 
que presenta: edad de la paciente, 
modo de presentación clínica como 
focalidad neurológica aislada, ausencia 
de sintomatología sistémica y ausencia 
de blastos en sangre periférica. Destacar 
la importancia de la neuroimagen y la 
solicitud orientada de pruebas comple-
mentarias. Esta enfermedad ha expe-
rimentado una remarcable disminu-
ción de su mortalidad en las últimas 
décadas, y todo gracias a técnicas que 
han permitido un adelanto temporal 
en su diagnóstico, la estratificación de 
los pacientes a f in de evitar toxicidad 
farmacológica en aquellos de menor 
riesgo de recaída y un tratamiento qui-
mioterápico concreto y orientado.
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RESUMEN
El síndrome vestibular agudo (SVA) 

es una consulta frecuente en Urgen-
cias y sigue representando un desafío 
diagnóstico al momento de diferen-
ciar etiologías puramente vestibulares 
periféricas de otras patologías agudas 
localizadas en el sistema nervioso cen-
tral. Presentamos el caso clínico de una 
mujer de 75 años, atendida en Urgen-
cias con síntomas de SVA, cuya explora-
ción neurológica, junto con las pruebas 
de neuroimagen, permitieron llegar al 
diagnóstico. La causa encontrada figura 
entre las más infrecuentes entre las 
causas centrales de SVA. Se revisó la 
literatura en busca de casos similares 
que justificaran la correlación clínico- 
topográfica.

PALABRAS CLAVE
Síndrome vestibular agudo, pseu-

doneuritis vestibular, ictus isquémico 
agudo.

INTRODUCCIÓN
El síndrome vestibular agudo (SVA) 

es una consulta frecuente en Urgencias 
y se estima que del 3-5% de los casos se 
deben a un ictus isquémico(1). A su vez, 
los ictus vestibulares pueden mimetizar 

síntomas de vestibulopatías periféricas, 
por lo que el diagnóstico preciso es un 
desafío. 

La presentación clínica de un SVA 
como manifestación de un ictus se ha 
denominado pseudoneuritis vestibular, 
localizándose la mayoría en territorio 
vertebrobasilar. Los ictus en territorio 
carotídeo son causa muy infrecuente 
de pseudoneuritis vestibular. En el pre-
sente caso, se describe un caso inusual 
de pseudoneuritis vestibular debido a 
una lesión supratentorial. 

PRESENTACIÓN DE CASO
Una mujer de 75 años fue valorada 

en Urgencias por Neurología de guar-
dia por un cuadro clínico de 6 días de 
evolución caracterizado por diplopía 
en el plano vertical y sensación de ines-
tabilidad constante. La paciente había 
presentado 6 días antes de la valoración 
actual un episodio de inicio abrupto de 
ilusión de movimiento de objetos que 
la rodeaban que duró de 3 a 4 minu-
tos. Dicho episodio se inició mientras se 
encontraba sentada en reposo viendo 
la televisión y no estuvo relacionado a 
cambios posicionales del cuerpo o la 
cabeza, ni a ruidos fuertes, ni cambios 
de presión ni cefalea. El episodio inicial 
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fue catalogado como vértigo de origen 
periférico en Urgencias y se administró 
sulpirida por vía intravenosa, con mejoría 
parcial. En los días siguientes continuó 
notando una sensación de inestabilidad 
constante al andar y visión doble en el 
plano vertical apreciado en la mirada 
horizontal izquierda. Dada la ausencia 
de mejoría, decidió acudir a Urgencias 
nuevamente y se solicita esta vez, valo-
ración por Neurología de guardia. 

Entre sus antecedentes médicos 
relevantes constaban hipertensión arte-
rial en tratamiento con inhibidor de la 
enzima convertidora de angiotensina 
(IECA), dislipemia en tratamiento con 
estatinas y artrosis. No presentaba his-
torial de vértigo paroxístico antes de los 
episodios descritos. 

La paciente se encontraba alerta, 
atenta y completamente orientada. 
Era capaz de nominar, repetir y seguir 
comandos simples, así como órdenes 
secuenciales. No presentaba déf icits 
visuales y las pupilas eran simétricas, 
reactivas a la luz y a la acomodación. Los 
movimientos oculares de seguimiento 
eran continuos, aunque se interponía los 
movimientos oculares del nistagmo. Se 
pudo apreciar una sutil desconjugación 
en el plano vertical a expensas de una 
posible hipertropía del ojo izquierdo. 
Sin embargo, las pruebas de cover, 
cover-uncover y cross-cover test no pro-
porcionaron información adicional. No 
se encontró limitación para la moviliza-
ción ocular en ninguna dirección, pero 
la paciente refería visión doble vertical 
en la mirada extrema izquierda. Presen-
taba un nistagmo horizontal espontá-
neo inagotable en posición primaria con 
fase rápida a la izquierda, más intenso 
en la mirada a la izquierda. El nistagmo 
no presentaba atenuación con la fija-

ción. No se evidenciaron alteraciones en 
el resto de los nervios craneales. 

La fuerza y el tono muscular estaban 
conservados en las cuatro extremida-
des, con los reflejos miotáticos simé-
tricos y de intensidad adecuada. No se 
encontraron alteraciones en la explora-
ción de la sensibilidad termo-algésica, 
vibratoria, propioceptiva, ni en la coor-
dinación de movimientos. Presentaba 
una marcha cautelosa, con tendencia 
a lateralizarse a la derecha. El signo de 
Romberg estaba presente, con tenden-
cia caer siempre hacia donde estaba 
orientado su oído derecho.

En una exploración más dirigida 
presentó una sacada correctora en la 
maniobra de Halmagyi hacia la derecha, 
así como una desviación a la derecha 
en las pruebas de los índices de Barany, 
Unterberger-Fukuda y de Babinski-Weil. 
La agudeza visual estática y dinámica 
no variaron en más de tres líneas del 
optotipo. 

Presentaba cifras de tensión arterial 
de 123/81 mmHg y una frecuencia car-
diaca de 79 latidos por minutos (lpm). La 
paciente fue ingresada en la Unidad de 
Ictus para vigilancia y telemetría.

Los análisis de sangre en Urgencias 
incluyeron hemograma, bioquímica 
elemental, perfil hepático, perfil renal 
y electrolitos, sin resultados alterados. 
Presentaba un ritmo sinusal a 72 lpm 
en el electrocardiograma (ECG) basal 
en reposo. 

La tomografía computarizada (TC) 
de cráneo realizada en Urgencias mos-
tró una dudosa lesión hipodensa en la 
sustancia blanca subcortical, de carac-
terísticas inespecíficas (Fig. 1A).

Se realizó un dúplex de troncos 
supra-aórticos y transcraneal ,en el que 
se notaron curvas resistivas en todo el 



Síndrome vestibular agudo en paciente con ictus isquémico agudo frontal
101

estudio y troncos elongados sin este-
nosis significativas a nivel intra o extra-
craneal, incluyendo territorio vertebro- 
basilar. 

Al día siguiente del ingreso, se realizó 
una resonancia magnética (RM) craneal 
con angio-RM en las que se objetivó 
una lesión en sustancia blanca frontal 
de centro semioval izquierdo, discreta-
mente hiperintensa en secuencia de 
difusión, pero no hipointensa en ADC, 
lo que sugirió una cronología subaguda. 

Dicha lesión presentaba microsangra-
dos en la secuencia de susceptibilidad 
magnética, que sugería transformación 
hemorrágica (Fig. 1B a 1E). En las imá-
genes de angio-RM no se demostraron 
estenosis significativas a nivel extra o 
intracraneal. 

Dada la presentación clínica y las 
pruebas realizadas, se diagnosticó a la 
paciente de pseudoneuritis vestibular 
a causa de ictus isquémico reciente, 
de etiología indeterminada tras estu-

Figura 1. Lesión isquémica en región pre-Rolándica evidenciada sutilmente en tomogra-
fía axial (circunferencia) sin contraste (A) y confirmada en secuencia FLAIR de resonancia 
magnética craneal (B). Se aprecia sutil restricción de la difusión en secuencias de DWI (C) 
con aumento de la señal en secuencias ADC (D) compatible con el tiempo de evolución 
subagudo. Se aprecia depósitos de hemosiderina en secuencias de susceptibilidad mag-
nética compatible con transformación hemorrágica en el seno del infarto (E). 

BA

D

C

E
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dio completo, en centrum semiovale 
izquierdo (región pre-Rolándica). 

Durante el ingreso presentó mejo-
ría progresiva de los síntomas, mante-
niendo cierta sensación de inestabilidad 
y un menor grado de diplopía al alta. 
La desconjugación vertical no volvió a 
observarse en las siguientes explora-
ciones subsecuentes. No se observaron 
arritmias cardiacas durante las 72 horas 
de monitorización. El ecocardiograma 
no mostró alteraciones signif icativas. 
La paciente recibió antiagregación con 
ácido acetilsalicílico y estatinas como 
prevención secundaria.

DISCUSIÓN 
En una revisión, se encontraron 

10 casos de pacientes con SVA como 
manifestación de ictus de territorio 
carotídeo(2). La mayoría de los pacien-
tes presentaron síntomas neurológicos 
adicionales en la exploración y algunos 
continuaron notando una sensación 
de inestabilidad al andar tras el cua-
dro agudo inicial. En el caso de nuestra 
paciente, tanto la ausencia de fatigabi-
lidad del nistagmo como la ausencia 
de inhibición con la fijación visual y la 
presentación clínica como el primer vér-
tigo de su vida, se consideraron signos 
suficientes para ingresar a la paciente 
para estudio de neuroimagen. 

En los casos descritos en la litera-
tura, la relación entre la dirección del 
nistagmo y el lado de la lesión isqué-
mica fue variable. La estructura cere-
bral más afectada (7/10 pacientes) fue 
la ínsula posterior; no obstante, otras 
regiones afectadas fueron la circunvo-
lución supramarginal, la circunvolución 
temporal superior y media y la región 
parietal inferior(2). Todas estas áreas 
mencionadas corresponden a la zona 

de la unión temporo-parietal que es 
considerada el núcleo de la red cortical 
de estímulos aferentes vestibulares.

En un estudio retrospectivo de 68 
casos de SVA y lesiones agudas supra-
tentoriales en secuencias de difusión, 
la distribución territorial de las lesiones 
isquémicas fue variada(3). A pesar de 
que la zona más afectada fue la cor-
teza insular posterior, en varios pacien-
tes se encontraron lesiones en todos los 
lóbulos cerebrales. En el caso de nues-
tro paciente, la lesión se localizó en el 
lóbulo frontal izquierdo, lo cual es una 
de las localizaciones más infrecuentes 
en los casos reportados. No obstante, 
se ha demostrado activación de la cor-
teza frontal en respuesta a estímulos 
vestibulares, tanto en modelos anima-
les como en humanos(4). Además, se ha 
reportado un caso de un paciente con 
astrocitoma en la circunvolución frontal 
media (cerca de la cisura de Rolando), 
que presentó crisis vertiginosas corro-
boradas por electroencefalograma, que 
se resolvieron después de la cirugía(5). 

La principal limitación en la presen-
tación de este caso es que no se contó 
con valoración especializada oto-neuro-
lógica con videonistagmografía, prue-
bas calóricas u otras pruebas para deter-
minar alteración de la vertical visual 
subjetiva. La presencia (transitoria) de 
la desconjugación en el plano vertical 
no pudo ser evaluada formalmente 
más allá de el abordaje semiológico en 
Urgencias. Por ello, no se puede deter-
minar el valor semiológico de dicho 
hallazgo, aunque podría explicar la 
diplopía vertical experimentada por la 
paciente. No se pudo corroborar si dicho 
hallazgo pudo corresponder al llamado 
skew deviation o al fenómeno de ocu-
lar tilt reaction en un grado sutil, dado 
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que no se volvió a objetivar en explo-
raciones posteriores. Cabe recalcar que 
el fenómeno de skew no se ha descrito 
en lesiones supratentoriales en los casos 
revisados, aunque sí se ha descrito la 
alteración de la percepción subjetiva 
vertical(2). Por otra parte, se desestimó 
realizar un electroencefalograma para 
descartar etiología comicial en esta 
paciente, ya que la evolución y duración 
de los síntomas no correspondía a dicha 
etiología. 

CONCLUSIÓN
 Toda esta evidencia sugiere que 

las redes corticales de la vía vestibular 
están extensamente repartidas por los 
hemisferios cerebrales y son poco cono-
cidas. A su vez, a pesar de que no es una 
región principal en la interconexión de 
estas vías, existen regiones en el lóbulo 
f rontal que forman parte de las vías 
vestibulares centrales. Por lo tanto, 
una lesión en la región pre-Rolándica 
del lóbulo frontal podría ser la causa de 

una pseudoneuritis vestibular, como en 
el caso descrito. 
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RESUMEN
Varón de 82 años, con antecedente 

personal a destacar de fibrilación auri-
cular anticoagulada, hipertensión 
arterial y polimialgia reumática, con 
datos sugerentes de arteritis de célu-
las gigantes en progresión. Presenta de 
forma brusca bajo nivel de conciencia 
y hemiplejía de miembros izquierdos, 
por lo que es trasladado a Servicio de 
Urgencias, activando código ictus y se 
objetiva oclusión de V3 izquierda y V2 
derecha, con recanalización de flujo 
en la arteria basilar a nivel intracraneal 
distal. Ante dichos hallazgos, se realiza 
arteriografía diagnóstica que confirma 
lo descrito, además de múltiples este-
nosis dando aspecto arrosariado en las 
arterias vertebrales, estableciéndose 
la sospecha de origen vasculítico. Se 
realiza trombectomía mecánica con 
angioplastia, antiagregación durante 
el procedimiento y bolo de esteroides 
intraprocedimiento dado el origen vas-
culítico del cuadro. Presentamos este 
caso para mostrar el manejo compli-

cado de los casos con afectación ver-
tebrobasilar en contexto de arteritis de 
células gigantes y oclusión de gran vaso 
accesible a tratamiento endovascular 
emergente.

PALABRAS CLAVE
Ictus isquémico, oclusión vertebral, 

trombectomía mecánica, angioplastia 
simple, arteritis de células gigantes.

INTRODUCCIÓN
La arteritis de células gigantes es una 

vasculitis de gran vaso que presenta 
sintomatología sistémica y, en algunos 
casos, neurológica, por lo que debemos 
mantener una alta sospecha en pacien-
tes de edad avanzada que asocien sín-
tomas sistémicos inflamatorios y reac-
tantes de fase aguda elevados, así como 
clínica de predominio de fosa posterior. 
Esta patología puede condicionar cua-
dros de gravedad extrema y se beneficia 
de inicio precoz de tratamiento corticoi-
deo a megadosis, en caso de aparición 
de sintomatología neurológica.
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PRESENTACIÓN DEL CASO

Anamnesis
Presentamos el caso de un paciente 

de 82 años con buena situación basal 
(mRs= 0), quien fue atendido en Urgen-
cias Hospitalarias por cuadro de bajo 
nivel de consciencia y hemiplejia. Como 
antecedentes a destacar, hipertensión 
arterial y fibrilación auricular en trata-
miento con warfarina. El paciente, pre-
vio al episodio actual, estaba en estu-
dio de polimialgia reumática (PMR) por 
Reumatología por cuadro de astenia, 
rigidez matutina y artralgias de predo-
minio proximal desde 5 meses antes. 
Además, en la última revisión diez días 
antes, asociaba claudicación mandibu-
lar y alteraciones visuales, sospechando 
arteritis de células gigantes (ACG) por lo 
que se había iniciado tratamiento con 
prednisona 20 mg/24 h. 

Cinco días después, el paciente 
comienza a las 18 h del 09/03/23 con 
cuadro de inicio súbito de bajo nivel 
de conciencia, con pérdida de control 
de esfínteres, sin asociar movimientos 
involuntarios. Tras unos pocos minutos, 
no saben precisar, al recuperar parcial-
mente la conciencia, se objetiva debi-
lidad de miembros izquierdos, siendo 
trasladado entonces al hospital de refe-
rencia, donde se activa código ictus 
apreciándose NIHSS= 9 y realizándose 
TC y angio-TC.

Exploración física
•	 Exploración general: TA 196/81, afe-

bril. A. cardiorrespiratoria: tonos car-
diacos rítmicos sin soplos. Hipoventi-
lación generalizada y crepitantes de 
predominio en bases pulmonares. 

•	 Exploración neurológica: somno-
liento, dice mes y edad. Obedece 

órdenes. Desviación forzada de la 
mirada a la derecha, hemianopsia 
homónima izquierda, paresia facial 
supranuclear izquierda, claudica-
ción sin tocar cama en MSI. No alte-
raciones de miembros derechos ni 
miembros inferiores. No dismetría. 
No déf icit sensitivo. No alteración 
del lenguaje. Disartria moderada. No 
extinción ni agnosias. 
–	1-0-0-2-2.
–	2-0-1-0-0 NIHSS = 9.
–	0-0-0-1-0.

Pruebas complementarias
Laboratorio
•	 Analítica dos meses previo al evento 

(09/02/23): leucocitos 11.040, hemo-
globina 12,7, neutrofilia, VSG 29, PCR 
92,6. Factor reumatoide y anti pép-
tido cíclico citrulinado negativos.

•	 Analítica días antes del evento 
(04/04/23): PCR 113,4, marcadores 
tumorales negativos y autoinmuni-
dad negativa.

•	 Analítica en Urgencias (09/04/23): 
leucocitosis y neutrofilia, PCR 39,6, 
INR 1,56.

Imagen
•	 TC + angio-TC craneal y de TSA 

urgentes (09/04/23): lesión isqué-
mica aguda en hemisferio cerebe-
loso izquierdo. Ausencia de repleción 
a nivel de origen de arteria vertebral 
derecha, desde V4 en arteria verte-
bral izquierda y a nivel intracraneal 
de arteria basilar, con repleción distal. 

•	 Arteriografía cerebral (09/04/23): dis-
minución del calibre de ambas arte-
rias temporales. Oclusión de ambas 
vertebrales en V4. Irregularidades 
parietales múltiples en segmentos 
V2-V3 de ambas arterias vertebrales 
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como signos de probable origen vas-
culítico con alteración vertebrobasi-
lar (Fig. 1).

•	 TC craneal s/c (10/04/23): lesión isqué-
mica subaguda en lóbulo occipital 
derecho. Lesiones isquémicas evo-
lucionadas en ambos hemisferios 
cerebelosos.

•	 RM cráneo s/c (09/05/23): lesiones 
isquémicas crónicas en hemisferios 
cerebelosos, región occipital derecha 
y unión bulboprotuberancial poste-
rior izquierda. Foco isquémico suba-
gudo en región anterior de corona 
radiada derecha. 

•	 D o p p l e r  T S A  y  t r a n s c r a n ea l 
(24/05/23): estenosis signif icativa 
focal de AV-D, pero con flujo preser-

vado a nivel extra e intracraneal de 
ambas arterias vertebrales y basilar.

•	 TC cráneo (26/05/23): lesiones isqué-
micas subagudas en brazo poste-
rior de cápsula interna derecha y 
en corona radiata derecha. Lesiones 
isquémicas crónicas del lóbulo occi-
pital derecho y hemisferios cerebe-
losos bilaterales.

Diagnóstico
Ictus isquémico de causa infrecuente 

por oclusión de ambas arterias vertebra-
les en probable relación con arteritis de 
células gigantes, tratado mediante trom-
bectomía y angioplastia simple, con múl-
tiples lesiones isquémicas de diferente 
cronología en territorio posterior.

A

C

B

D

Figura 1. Arteriogra-
f ía cerebral. A y B) 
Irregularidades múl-
tiples en segmentos 
cervicales de ambas 
AV, con oclusión a 
nivel de V2 derecho 
distal y V3 izquierdo. 
C y D) Recanalización 
en series de compro-
bación de ambas AV, 
con adecuado flujo 
a nivel distal en AB y 
ramas terminales.
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Tratamiento y evolución
El paciente es atendido en Urgen-

cias hospitalarias por Neurología una 
hora después del inicio de síntomas, 
siendo el paciente, tanto por situación 
basal como por tiempo, candidato a 
medidas de reperfusión. Se desestima 
fibrinólisis intravenosa por INR en 4,4 
en coagulómetro portátil. Ante hallaz-
gos en angio-TC de oclusión bilateral de 
arterias vertebrales, se realiza traslado 
interhospitalario para plantear trombec-
tomía mecánica. 

A su llegada a sala de trombectomía 
el paciente presenta signos de hipoxia 
tisular y se procede a intubación, ini-
ciándose posteriormente el procedi-
miento endovascular. En arteriografía 
diagnóstica se identifican irregularida-
des múltiples en segmentos V2-V3 de 
ambas arterias vertebrales, formulán-
dose la sospecha de origen vasculítico 
por arteritis de células gigantes (Fig. 1). 
Posteriormente, se realizó angioplastia 
vertebral bilateral con buen resultado, 
consiguiendo repermeabilización de 
ambas arterias vertebrales y basilar. 
De forma concomitante, se administró 
tirofibán intravenoso con bolo inicial y 
posterior perfusión, así como metilpred-
nisolona intravenosa a dosis de 1 gramo, 
ante la sospecha planteada.

Tras el procedimiento, se consiguió 
extubar de forma exitosa, objetiván-
dose mejoría del nivel de conciencia y 
del déficit motor. Ingresó en Unidad de 
Cuidados Intensivos para continuidad 
asistencial; se realizó TC de control tras 20 
h del tratamiento endovascular y, ante la 
ausencia de complicaciones hemorrági-
cas, se inició doble antiagregación con 
carga de clopidogrel y ácido acetilsalicí-
lico, retirándose a las 24 h la perfusión de 
tirofibán. Tras un día del evento, fue diag-

nosticado de neumonía aspirativa, con 
necesidad de reintubación y antibiotera-
pia intravenosa. Se mantuvo tratamiento 
con metilprednisolona 1 g durante 4 días 
más y, ante estabilidad clínica, se trasladó 
a su centro de referencia. A las 4 sema-
nas del cuadro se realizó RM cráneo, 
objetivándose nuevas lesiones isquémi-
cas en hemisferio derecho y subagudas 
de territorio posterior en lóbulo occipital 
derecho (Fig. 2) en probable relación a FA 
conocida no anticoagulada, tras lo que 
se reinició anticoagulación con apixabán 
5 mg/12 h, suspendiéndose antiagrega-
ción. El paciente mantuvo evolución 
lenta, pero favorable a nivel respiratorio, 
pasando a planta de hospitalización con-
vencional. Previamente, se realizó control 
sonológico con ecodoppler de troncos 
supraaórticos, sin objetivarse reoclusión 
arterial. 

Tras 5 días en planta de hospitaliza-
ción convencional presentó empeora-
miento clínico unido a malestar general, 
con distrés respiratorio en contexto de 
nuevo episodio de broncoaspiración.  
Se realizó nueva TC craneal, que mos-
tró aumento de lesiones hemisféricas 
derechas. Tras explicar expectativas 
funcionales y vitales a los familiares del 
paciente, de manera consensuada, se 
decidió limitación del esfuerzo y seda-
ción paliativa con posterior fallecimiento.

DISCUSIÓN/CONCLUSIÓN
 La ACG afecta casi exclusivamente a 

población mayor de 50 años. Se puede 
presentar en forma de cefalea persis-
tente de nueva aparición, con síntomas 
sistémicos (fiebre, mialgias, pérdida de 
peso) y alteración de la arteria temporal 
(morfología arrosariada, hipersensibili-
dad o pérdida de pulsatilidad). Otro de 
los síntomas comúnmente asociados 
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es la pérdida de visión, que suele ser 
secundaria a neuropatía óptica ante-
rior. Otras complicaciones isquémicas 
menos frecuentes serían el ictus o la 
afectación de pares craneales(1). 

El tratamiento con glucocorticoides y 
antiagregantes puede reducir el riesgo 
de ictus en los pacientes con ACG, si bien 
la evidencia se muestra algo más débil 
en el caso de la antiagregación(2). Aun así, 
en torno a un 3-6% de los pacientes con 
ACG, según las series de casos, sufre un 
ictus, suponiendo un empeoramiento 
del pronóstico(3). La frecuencia de ictus 

es algo mayor en hombres, siendo sus 
mayores predictores los antecedentes 
de pérdida de visión permanente y la 
hipertensión arterial. El cuadro suele 
ocurrir entre el inicio de síntomas y las 
cuatro semanas posteriores al inicio de 
tratamiento corticoideo. Así pues, será 
de vital importancia el diagnóstico y 
tratamiento precoz en estos pacientes 
para reducir el riesgo de ictus y, con ello, 
la morbimortalidad. Los ictus en estos 
pacientes son más frecuentes por afec-
tación de territorio posterior; si bien la 
razón de esto no es bien conocida, se 

A

C

B

D

Figura 2. RM craneal s/c 
al mes del evento. A, B y 
C) Lesiones isquémicas 
en su seno ya conoci-
das, subagudas, apre-
ciables en secuencias 
de difusión en territorio 
vertebrobasilar, tanto 
en unión bulbopro-
tuberancial derecha, 
cerebelosas bilatera-
les y occipital derecha, 
respectivamente. D) 
Lesión isquémica de 
novo en corona radiada 
derecha, identif icable 
también en secuencias 
de difusión. 
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cree que es por el menor calibre de las 
arterias vertebrales, lo cual condiciona 
una mayor vulnerabilidad de estas a la 
estenosis u oclusión. Aunque menos fre-
cuente, se han descrito casos de presen-
tación como oclusión vertebral bilate-
ral, cursando estos con peor pronóstico, 
como el caso que presentamos(2).

La baja f recuencia de asociación 
entre ACG e ictus unido al perfil de los 
pacientes afectados por esta enferme-
dad, en los que es frecuente la asocia-
ción de varios factores de riesgo vascular 
debido a la edad, dificulta su diagnóstico 
y manejo. En nuestro caso, el paciente 
comenzó con la clínica típica de la PMR 
a la que se añadieron síntomas carac-
terísticos de ACG (claudicación man-
dibular) que, junto a la elevación de la 
PCR, hacía el cuadro compatible con 
una ACG, si tomamos en cuenta los 
criterios de 2022 de la Asociación Ame-
ricana de Reumatología para la clasi-
ficación de la ACG(4). Tras ello se inició 
la terapia con corticoides, aunque en 
dosis de tratamiento para PMR y 5 días 
después, sufrió el ictus. Cabe destacar 
que se objetivó disminución de niveles 
de PCR en analítica de Urgencias con 
respecto a previa, extraída en consulta, 
tras inicio de tratamiento. A pesar de 
la coexistencia de otras causas, como 
la FA, tanto el modo de presentación 
como la imagen en angio-TC y arterio-
grafía situaban a la ACG como opción 
etiológica más probable. La posterior 
realización de tratamiento endovascular 
agudo con trombectomía y angioplastia 
bilateral convierte este caso en excepcio-
nal, habiendo descritos en la literatura 
escasos casos de tratamiento agudo en 
oclusión vertebral bilateral secundaria a 
ACG. Este procedimiento se realizó aso-
ciando tanto tratamiento corticoideo 

(metilprednisolona) como antiagrega-
ción (tirofibán) intravenosos, actuando 
así sobre los distintos mecanismos pato-
génicos planteados de la oclusión.

Si bien la revascularización fue pre-
coz, la evolución del paciente fue des-
favorable. En un primer momento se 
consiguió una mejoría parcial del déficit 
neurológico, siendo posteriormente la 
evolución tórpida, con múltiples compli-
caciones a nivel respiratorio. En el segui-
miento se detectaron nuevos eventos 
isquémicos que podrían estar en rela-
ción con la FA ya conocida. Debido, 
pues, a las extensas lesiones que con-
dicionaban un alto riesgo de transfor-
mación hemorrágica, fue necesario 
retrasar la reintroducción tardía de anti-
coagulación tras el evento isquémico. El 
desenlace del caso presentado viene en 
consonancia con el peor resultado fun-
cional que tienen los pacientes con ictus 
secundarios a ACG, todo esto unido al 
pronóstico infausto que presentan ya 
de por sí los ictus extensos de territorio 
vertebrobasilar.
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