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INTRODUCCION

Los médicos residentes del Instituto Nacional de Ciencias Neurolégicas son un grupo humano de profesio-
nales que buscan continuar reflejando la capacidad intelectual, de liderazgo, humana y el perfil investiga-
dor que desarrollaron los neurdlogos formados en esta institucion. Una de las actividades que desde hace
muchos afios se realiza en nuestra institucion es “a Semana del Médico Residente”, una tradicion acadé-
mica, organizada por los residentes, con el proposito de mostrar los conocimientos, destrezas y habilida-
des adquiridas durante nuestra formacion en el instituto.

A pesar de que nuestro pais fiene un gran déficit en el érea de investigacién, nuestros profesores y mento-
res nos alientan e inspirar a producir conocimiento cientifico aprovechando la gran casuistica que tenemos
en nuestra institucion. Muestra de ello es el presente trabajo que recopila algunos de los casos que hemos
podido evidenciar durante nuestra estancia hospitalaria. Este trabajo representa parte de nuestra forma-
cién, y de nuestro inicio en el drea de investigacion.

Estamos seguros que esta literatura serd agradable y de interés para el lector con pasion en neurologia,
pues muestra reporte de casos poco frecuentes que sin duda son un aporte al conocimiento cientifico
mundial.

Ricardo Otiniano Sifuentes
Médico Residente de Neurologia



PROLOGO

Presentamos el segundo nimero de revisién e investigacién en neurociencias, que simplifica el esfuerzo
de los médicos residentes del primer, segundo afio y tercer afio del programa del residentado medico de
las especialidades de neurologia y neurocirugia del Instituto nacional de ciencias neuroldgicas.

Estas publicaciones tienen como objetivo  la recopilacién y difusién de los trabajos de investigacién que
han sido publicados en revistas cientificas del Pery y del extranjero, asi mismo con temas que fueron
ampliamente revisados durante el periodo 2016-2017 realizado enteramente por los médicos residentes
y con la orientacién de los asistentes y jefes delos servicios del INCN, mostrando su alto compromiso con
la Sociedad realizado durante su formacién profesional.

Cumpliendo con los estdndares de investigacion del INCN se publica la riqueza de la casuistica que se
encuentra en los diferentes servicios de neurologia y neurocirugia.

Felicito a los editores médicos de la Revista Neurociencias por la iniciativa de dar a conocer el trabajo
cientifico que realizan los Médicos Residentes del INCN en una publicacién mostrando su alto compromiso
desinteresado para con la sociedades reflejando sus altos valores humanos. Feliciténdolos por esta obra a
cada uno de ustedes asegurando el éxito en sus carreras de neurdlogos.

Levi Flores Guzman
Instituto Nacional de Ciencias Neurolégicas



BREVE RESENA HISTORICA INSTITUTO NACIONAL DE
CIENCIAS NEUROLOGICAS

La historia del Instituto Nacional de Ciencias Neurolégicas se forja entre la mistica y la encomiable labor
que inicio un pequefio grupo humano en aquellos afios de 1660, dirigido por el religioso llamado Fray
José de Figueroa, de la orden Agustiniana procedente de Huanuco, y que en su Unica tarea, la de socorrer
a los pobres desvalidos, lo llevo  a ser conocido como “El Venerable”. Apoyado en gran medida por
benefactores personajes de la Lima antigua, se inicié esta empresa, conocida desde sus inicios como “El
Hospicio de los Incurables”, que en el afio 1862 paso a depender de La Sociedad de la Beneficencia
Publica de Lima por decreto supremo expedido por el presidente Ramén Castilla, y con esto y a pesar de
las dificultades econémicas; el esfuerzo de las hijas de la caridad de San Vicente de Paul, por acoger a
aquellos calificados como incurables, logré mantener en pie esta esperanzadora empresa. El 29 de
noviembre de 1937, el directorio de La Sociedad de Beneficencia Publica de Lima acordé cambiar el
nombre de “Hospicio de Incurables” por el de “Hospital de Santo Toribio de Mogrovejo”, desde ese
momento el esfuerzo, no solo por brindar refugio, si no buscar el alivio del dolor y la curacién se convirtié

en la su principal funcion.

Eran los afos de 1860, en Francia, cuando se dieron lugar a rotundos cambios en el ambito académico
neurolégico. Los cambios mds importantes de la neurologia, dirigidos por Jean Martin Charcot que se
pudieron haber iniciado en “La Salpetriere”, pequefio lugar de hospicio para mendigos, lo que quizd
para el profesor Oscar Trelles represent el Hospicio de Incurables, nos brindan un panorama diferente.
En busqueda de alcanzar conocer la nueva neurologia, Julio Oscar Trelles viaja a aris logra dedicarse a
|
la neurologia y psiquiatria, logro alcanzar reconocimiento dentro de las labores que realizo, Fue en 1929
y
ya casi terminando los estudios médicos, cuando fue el profesor Monge quien le menciono de aquel lugar
perfecto donde iniciar un magnifico centro de estudios neurolégicos. Yaen 1935 juntamente con su leal
compafero Mario Mendez concurren por primera vez al refugio de los incurables iniciando una intensa
labor ad-honoren con algunas restricciones que lograron enrumbar para sistematizar la informacién que

se requeriria para luego brindarle el titulo de hospital de Santo Toribio de Mogrovejo.

En el afo de 1939 se dio el inicio a las actividades académicas dentro del hospital santo Toribio de Mogro-
vejo, que funciono como sede de la facultad de medicina de la Universidad Mayor de San Marcos a cargo
del profesor Julio Oscar Trelles , con la creacién de la catedra auténoma, instaldndose posteriormente el
servicio de neuropatologia, lo que permitia la realizacién de los famosos casos clinicos neurolégicos
anatomo-patolégicos; la subsiguiente creacién de los diversos servicios y/ departamentos lograron formar
parte trascendental del ahora instituto Nacional de Ciencias Neurolégicas

Durante més de 300 afios de labor permanente, se fueron agregando y fortificando, una larga serie de
tradiciones religiosas y humanisticas , que permiten al institufo tomar el liderazgo de la difusion de los

avances neurolégicos y neuroquirurgicos.



procesos que se mencionan a continuacidn:

* Con Cédula Real del 26 de agosto de 1700 se oficializa la creacion del Refugio de Incura-
bles de la Calle Maravillas.

* Con Decreto Supremo, del 2 de abril de 1862, se hace entrega el Refugio de Incurables a la

Sociedad de Beneficencia Publica de Lima, para su administracién.

* Por decisién del directorio de la Sociedad de Beneficencia Piblica de Lima, del 29 de
noviembre del 1937, se acuerda el cambio de nombre a Hospital Santo Toribio de Mogrovejo.

* Con Decreto Supremo N° 0315-75-SA, del 31 de enero de 1975, se transfiere el Hospital
Santo Toribio de Mogrovejo al Ministerio de Salud.

* Por Decreto Supremo N° 006-81-SA, de fecha 30 de abril de 1981, el Ministerio de Salud
dispone la creacién del Instituto de Ciencias Neuroldgicas, como érgano especializado de IV nivel de

atencién de salud.

* Con Resolucién Ministerial N2 181-2000-SA/DM y Decreto Supremo N2 013-2002- SA, se
aprueba el Reglamento de Ley N2 27657 Ley del Ministerio de Salud, considerando en su estructura

érganica, al Instituto Especializado de Ciencias Neurolégicas.

* Con Decreto Supremo N2 023-2005/ SA, del 9 de enero de 2006, se aprueba el Reglamento
de Organizacién y Funciones del Ministerio de Salud. Dentro de su estructura orgdnica, contempla la

denominacién Instituto Nacional de Ciencias Neurolégicas.
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RESUMEN

Introduccién: Neurodegeneracién asociada a
pantotenato kinasa (NAPK) es una enfermedad
neurodegenerativa debido a la acumulacion
anormal de hierro en los nucleos basales del
cerebro, posee un tipo de transmision autosé-
mico recesivo y es causada por mutaciones del

gen que codifica la enzima  pantotenato
kinasa 2 (PANK2) el cual se localiza en el cromo-
soma 20p

12.3-p13. Caso clinico: se presenta a un varén
de 30 anos de edad, sin antecedente familiar
con enfermedad similar, cuya manifestacién
clinica predominante fue la aparicién tardia y
esporddica de una distonia generalizada persis-
tente asociada a parkinsonismo. La RMN en
secuencias axiales T2 y FLAIR evidenciaron
marcada hiposefial de ambos globos palidos
con hipersefiales en sus centros (signo del
“ojo del tigre”). El andlisis genético fue com-
patible con la sospecha clinica de NAPK por
mutacién heterocigota del gen que codifica
la PKAN2: Ex6n 5: ¢.1453insC p.Ser485GInfsX1
y Exén 7: ¢.1709C/T p.Pro570Leu (rs41279408).
Conclusién: presentamos el primer caso en
nuestro  pais de NAPK de inicio tardio con
diagnéstico molecular.

Palabras clave: PKAN, autosémico recesivo,
distonia generalizada, signo de “ojo de tigre”.

INTRODUCCION

Neurodegeneracién asociada a pantotenato
kinasa (NAPK) es una de las diez formas de
Neurodegeneracién por acumulacién cerebral
de hierro (NACH), representa el 50% de todos
los casos, caracterizado por sintomas neurolégi-

Médico Residente de Neurologia Instituto Nacional de Ciencias Neurolégicas.

cos progresivos por acumulacién anormal de
hierro en los nucleos basales del cerebro (1) (2).
Posee un tipo de transmisién autosémico recesi-
vo, causada por mutaciones del gen que codifica
la enzima pantotenato kinasa 2 (PANK2) el
cual se localiza en el cromosoma 20p 12.3-p13
(3) (4) .

Se ha estimado una prevalencia de 1-3/millén
, dividida en NAPK de inicio temprano, enfer-
medad “clésica” rapidamente progresiva, y
la forma atipica o NAPK de inicio tardio siendo
de progresién mas lenta (5).

Los criterios diagnésticos para NAPK fueron
descritos por primera vez por Dooling et al.
basados en caracteristicas clinicas y hallazgos
anatomopatolégicos de esta enfermedad (6).
El 75% son casos de NAPK de inicio en la
nifez, usualmente a la edad de 6 afos (rango
de 6 meses a 12 aros), el resto son presenta-
ciones atipicas con una media de 14 afos
(rango de 1 a 28 anos)(7).

En América Latina, la NAPK atipica o de inicio
tardio ha sido reportada en Brasil con 5 casos,
todos ellos con la tipica imagen en la RMN
cerebral del signo de “ojo de tigre” (8) (9) (10).
Presentamos el primer caso de NAPK de
inicio tardio en nuestro pais con diagnéstico
molecular.

PRESENTACION DEL CASO

Varén de 30 afos de edad, sin antecedente
familiar con enfermedad similar, con adecuado
desarrollo psicomotor durante su nifez, secun-
daria incompleta, antecedente de consumo de
cocaina y marihuana solo en tres ocasiones hace
doce anos. Dos afos antes de su ingreso
nota cambios en su comportamiento, manifes-

XVIIl Semana del Médico Residente
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tados como periodos de irritabilidad y agresivi-
dad en su entorno familiar. Hace dieciséis meses
presenta temblor de accién en pie izquierdo,
seis meses después noté aparicién de temblor
en pie derecho, inicialmente de accion y
luego al reposo hasta comprometer todo el
miembro inferior derecho. Temblor en pie
izquierdo desaparecié en forma espontdnea.
Hace ocho meses se agregé retrocolis doloro-
sa que seis meses mads farde se lateralizoé
ala derecha, hiperextension de tronco, adop-
tando actitudes especiales para compensar el
movimiento. Recibi¢ Biperideno 4mg por dia,
con mejoria de temblor en miembro inferior
derecho y parcialmente de la distonia cervical,
incrementando a émg por dia un mes antes
de su ingreso, sin respuesta clinica.

Al examen neurolégico, paciente
lenguaie fluido y coherente, colaborador.
Eje axial de cuello y tronco hacia atrds en
reposo que empeora en actitud y a la marcha
(foto 1), pie derecho con postura disténica
evidente a la deambulacion, temblor de
reposo  (1/4) en ambos miembros inferiores
que se exacerban al estrés. Moviliza activa-
mente cuatro extremidades, ROT ++/++,
simétricos, Babinski ausente. No se objetivaron
signos cerebelosos, trastornos sensitivos  ni
alteraciones de los nervios craneales.
Examenes auxiliares: Bioquimica sanguinea
con estudio de lamina periférica no mostré
acantocitos, dosaje de ceruloplasmina, cobre en
orina de 24 horas, ferritina, fueron normales.
La electromiografia-velocidad de conduccion
nerviosa evidencié descargas espontaneas,
negativas y frecuentes en musculos  cervica-
les, escalenos, esplenio capitis, trapecio supe-
rior y esternocleidomastoideo correspondientes
a distonia de estos grupos musculares. La
evaluacién neurooftalmolégica descarto retini-
tis pigmentaria o presencia de anillo de
Kayser-Fleischer. Test de Folstein obtuvo 21/30
puntos. Evaluacién neuropsicolégica informé
deterioro de las funciones  superiores con
un funcionamiento intelectual de categoria
“muy bajo”. La RMN en secuencias axiales T2
y FLAIR evidenciaron marcada hiposenial de
ambos globos pdlidos con hipersefales en sus
centros (signo del “ojo del tigre”) (foto 2).

El andlisis genético fue compatible con la
sospecha clinica de NAPK por mutacién hete-
rocigota del gen que codifica la PKAN2:
Exon 5: c.1453insC p.Ser485GInfsX1 y Exén 7:
¢.1709- C/T p.Pro570Leu (rs41279408) (foto 3).

atento,
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Foto 1: se aprecia distonia cervical y paravertebral que
condiciona una hiperextension del fronco.

Tratamiento recibido: biperideno 4mg por dia,
clonazepam 12mg por dia, con buena tolerancia
pero con respuesta clinica parcial. Al observar
que su distonia progresaba a  pesar de
tratamiento  médico, se decidié administrar
toxina botulinica A 100Ul en regiones cervicales
posteriores, con una mejoria subjetiva del 60%
a los siete dias de su administracién, mejorando
su desempenio en actividades de la vida diaria.

DISCUSION

Neurodegeneraciéon asociada a pantotenato
kinasa, antes llamada enfermedad de Hallevor-
den Spatz, es un raro trastorno neurodegenera-
tivo incluido dentro de los 10 subtipos de la
neurodegeneracién por acumulacién cerebral
de hierro (NACH), muchos de los cuales tienen
un patrén hereditario recesivo y se da principal-
mente en nifos (1). De los cuales, la neurofe-
rritinopatia  y la aceruloplasminemia pueden
darse en el adulto, estando los niveles de
ferritina y ceruloplasmina en rangos normales
en nuestro paciente.

Otro grupo de trastornos del movimiento de
aparicién relativamente mas frecuente en el
adulto joven son la neuroacantocitosis y la
enfermedad de Wilson. En nuestro caso, el
examen de lamina periférica no mostré acan-
tocitos, y los niveles de cobre en orina de 24
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Foto 2: A la izquierda: Imagen de RMN cerebral
ponderada en T2, que muestra hipointensidad bilateral
a nivel de globos pdlidos con un drea de hiperintensi-
dad central, correspondientes al signo del “ojo de
tigre”. A la derecha: RMN secuencia FLAIR en la que se
aprecia hipointensidad a nivel de sustancia negra.

horas estuvo en los rangos normales.

En una serie de casos de 52 pacientes con inicio
tardio de la enfermedad, la distonia fue la mani-
festacion mds frecuente (87%), principalmente
en musculos craneales y en extremidades y
més tardiamente apariciéon de distonia axial,
seguido de disartria, rigidez y coreoatetosis. La
espasticidad, hiperreflexia, respuesta plantar
extensora se presentaron en el 25% de los
pacientes y el deterioro cognitivo en el 29% (5).
La manifestacion clinica predominante en nues-
tro paciente fue la aparicién esporddica de
una distonia generalizada persistente asocia-
da a parkinsonismo (sindrome distonia-
parkinsonismo)(11), correlacionandose por lo
encontrado por Hayflick en su revision de casos
(5). Asimismo los sintomas neuropsiquidtricos
aparecieron al inicio de su enfermedad, como
es la forma en que debutan la mayoria de los
casos de inicio tardio.

La retinitis pigmentaria se describe con menor
frecuencia en este grupo de pacientes, descar-
tandose su presencia en la evaluacién neuro-of-
talmolégica. La pérdida de la capacidad de
deambular ocurre luego de 15-40 afos de
iniciada la enfermedad (12).

El hallazgo caracteristico en la RMN cerebral es
la hipointensidad palidal difusa (depésito de
hierro) con focos mediales de aumento de sefial
(zona de gliosis) en T2 y FLAIR. Asimismo la
neuroimagen de nuestro paciente demostré
hipointensidad en sustancia negra en T2 y FLAIR
correspondiente al acumulo de hierro. En una
serie de casos realizada por Hayflick (5) mostré
que el signo “ojo de tigre” estd fuertemente
correlacionado con mutaciones en el gen

AW W A

Foto 3: Arriba: Exon 5: c1453insC p.Ser485GInfsX1.
Abajo: Exon 7: ¢.1709C/T p.Pro570Leu (rs41279408)

PANK2. Y esta mutacién, a su vez, se encontré
en mas del tercio de casos de pacientes con
NAPK de inicio tardio (13)(5). Asimismo, en los
pacientes que no expresan esta mutacion,
sélo se encuentra hiposenal en globos pdli-
dos en secuencias T2, atrofia cerebelosa y
deposito de hierro en nucleo rojo y dentado (5).
El gen PANK2 codifica la pantotenato kinasa 2, y
su alteracion causa defectos en la fosforilacion
de dcido pantoténico (proceso necesario para la
sintesis de coenzima A), intermediario esencial
del metabolismo de dcidos grasos. La acumula-
cién de cisteina en el globo padlido secundaria a
la disminucién de fosfopantotenato causa quela-
cion de hierro y lesién peroxidativa (la participa-
cién de los nucleos basales es atribuida al exceso
de receptores de pantotenato kinasa) (4).

El hallazgo de dos mutaciones en dos alelos
diferentes de genes PANK2 es raro, y al
momento asumimos que seria una nueva muta-
cion que no hemos encontrado en otros
articulos. Para confirmarlo habria que estudiar
e identificar la mutaciéon en los padres de
nuestro paciente y hacer una secuenciacion de
bases en la cadena complementaria del ADN.

El tratamiento es sintomatico, menciondndose la
toxina botulinica intramuscular, baclofeno oral o
intratecal, palidotomia ablativa, estimulacién
cerebral profunda, terapia fisica (1) (7). Un
estudio preliminar con deferiprona demos-
tré reducir las concentraciones de hierro cere-
bral, pero sin modificar el curso clinico de la
enfermedad (14).

En nuestro paciente, el tratamiento sintomatico
brindado en un inicio fue con biperideno y

XVIIl Semana del Médico Residente
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clonazepam, agregdndose luego toxina botuli-
nica A, con mejoria de la distonia cervical.

En nuestro pais, Torres y col publicaron cuatro
casos probables de NAPK en nifos, dos de ellos
con antecedentes de consanguinidad (15),
siendo nuestro caso el primero en reportar-
se como NAPK de inicio tardio con diagnésti-
co molecular.
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RESUMEN

La encefalitis por anticuerpos contra recepto-
res NMDA es una entidad potencialmente
tratable caracterizada por sintomas neurop-
siquidgtricos que incluyen crisis epilépticas,
alteracién de conciencia, catatonia y trastor-
nos autonémicos, que se desencadena ante
una respuesta inmune mediada por un antige-
no.

El sindrome de DRESS (Reaccién a drogas con
eosinofilia y sintomas sistémicos) es una reac-
cion de hipersensibilidad retardada mediada
por células, frecuentemente asociada a
farmacos antiepilépticos aromdticos.
Presentamos el caso de una paciente joven
que debuté con crisis epilépticas inicialmente
farmacosensible, que desarrollé sindrome de
DRESS por fenitoina y posteriormente cursé
con trastornos de memoriay lenguaie, altera-
ciones conductuales y estado cataténico y
presenté anticuerpos contra receptores NMDA
en LCR.Ambas entidades respondieron a la
inmunoterapia con corticoides los que podria
explicar una asociacién fisiopatogénica entre
estas dos entidades inmunomediadas.

PALABRAS CLAVE: Anticuerpos contra recepto-
res NMDA. Encefalitis anti-NMDA. Sindro-
me de DREES. Sintomas neuropsiquidtricos.
Catatonia.
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INTRODUCCION

La encefalitis por anticuerpos contra recepto-
res N-metil-D aspartato (NMDA) es una
entidad grave y mortal, pero potencialmente
reversible. Se presenta con mayor frecuencia
en mujeres j6venes y en el cuadro clinico,
la presentacién inicial de sintomas psiquia-
tricos es frecuente; la subsecuente manifesta-
ciéon de crisis epilépticas llega al 80%;
ademds destacan los movimientos involunta-
rios; y la alteracién de conciencia con
progresién a un estado cataténico; también
son caracteristicos los trastornos autonémi-
cos. (1,2,3)

Los receptores N-metil-D-Aspartato  (NMDAR)
juegan un rol importante en la transmi-
sion sinaptica, plasticidad neuronal y poten-
ciacién a largo plazo. Los anticuerpos contra
NMDAR disminuyen la densidad de super-
ficie de los receptores a través de la interna-
lizacién mediada por anticuerpos, con ello
disminuyen las corrientes sindpticas mediadas
por NMDAR y se genera un desequilibrio entre
las vias NMDA y AMPA.(4) Las respuestas
inmunitarias son iniciadas por proteinas de
células neopldsicas o tras infecciones virales;
estos antigenos también se expresan en
células neurales y por lo tanto son coinciden-
tes.(5)

La asociacién de estos anticuerpos a neopla-
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sia, oscila entre 20 a 50% de los casos,
generalmente a teratoma de ovario.(1) (2).
La inmunoterapia con corticoides, inmuno-
globulina, plasmaféresis o rituximab, cons-
tituye la piedra angular del tratamiento a
seguir y en los casos paraneoplésicos la
reseccion tumoral. Asi mismo puede ser nece-
sario el uso prolongado de farmacos antiepi-
lépticos. (6)

El sindrome de DRESS (reaccién a drogas con
eosinofilia y sintomas  sistémicos) es un
sindrome de hipersensibilidad que causa
una reaccién grave, potencialmente mortal,
caracterizada por fiebre, erupcion cutdnea,
edema facial, linfadenopatia, anomalias
hematolégicas con leucocitosis y eosinofilia,
y compromiso de érganos internos; princi-
palmente del higado, rifnén y pulmones (7).
Generalmente se presenta entre 2 y 8 sema-
nas después del inicio de la droga desenca-
denante y los anticonvulsivantes aromdticos
constituyen la causa mds importante. La
inmunosupresién puede predisponer a las
personas a desarrollar sindrome de DRESS,
especialmente cuando esta se acompana
de una infeccién primaria o reactivacion del
herpesvirus humano-6, 7, citomegalovirus,
virus del Ebstein Barr: en estos casos se ha
evidenciado disminucién del recuento de
linfocitos B y expansién de linfocitos T, que
reaccionan de forma cruzada con la drogay
el virus y subsecuentemente hay mayor
produccién de citoquinas  proinflamato-
rias.(8)

Debes colocar el objetivo de tu articulo.

REPORTE DE CASO

Paciente mujer de 24 anos, sin antecedentes
patolégicos, inicié cuadro clinico con crisis
epiléptica caracterizada por alucinacién visual
compleja con risa y generalizacion secundaria,
debido al cual recibié infusion de 1000 mg
de Fenitoina y luego fue dadade alta con
300 mg/dia de Fenitoina que controlaron las
crisis. Veinte dias después presenté lesiones
eritematosas morbiliformes, diseminadas en
tronco y exiremidades, eritema facial,
elevacion progresiva de las transaminasas
(TGO: 640 UI/L, TGP

900 Ul/L), fiebre persistente y dias des-
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pués edema generalizado y neumonitis; se le
diagnosticé sindrome de reaccién a drogas
con eosinofilia y sintomas sistémicos (DRESS)
secundario a Fenitoina. Ante el deterioro
clinico progresivo se prescribié 250 mg/dia
de Metilprednisolona durante 5 dias, y 20
mg/dia de prednisona por 15 dias, y retiro
progresivo. Ante una evolucién favorable, fue
dada de alta sin fdarmacos antiepilépticos
y estuvo libre de crisis durante dos meses y
medio.

Tras ello, presenté crisis epiléptica caracteriza-
da por alucinaciones visuales — complejas
breves, dejavu, risa, y crisis ténico-clonico
generalizadas, en dias consecutivos  fue
hospitalizada y medicada con 1000 mg/dia
de levetiracetam que controlaron las crisis y
fue dada de alta a los 5 dias manifestando
leves problemas de memoria.

Tres dias después, presenté multiples crisis
gelasticas y discognitivas, a los dos dias se
hicieron evidentes los cambios conductuales,
se torné hiperactiva, con déficit progresivo de
la memoria; y cinco dias después, sin habla
espontanea. En la evaluacion de ingreso,
tenia severa alteracién de la nominacién,
ausencia de produccién verbal espontaneaq,
sin embargo, era capaz de leer y escribir;
cursaba con déficit de memoria anterograda,
episédica, y semantica, la memoria visual
estaba preservada. Al examen fisico tenia
hiperreflexia de miembros inferiores y
clonus de rodilla bilateral sin déficit motor.
Ante la sospecha de un estado epiléptico
parcial complejo sutil se le realizé un elec-
troencefalograma donde se registraron cinco
crisis electrograficas sin correlato  clinico
evidente, las cuales se iniciaron en regién
temporo-occipital izquierda. La paciente conti-
nué con 2000 mg/dia de levetiracetam y se
le realizé una puncién lumbar obteniendo los
siguientes hallazgos en LCR: Células: 7 pmmc,
100% de linfocitos, Proteinas: 24 mg/dl,
Glucosa: 59 mg/dl, Gram: negativo, VDRL:
No reactivo. PCR Herpes simple no reactivo.
Tres dias después quedé en mutismo acinético,
presenté insomnio y por momentos ecolalia,
ecopraxia. Se le realizo un video electroence-
falograma de dos horas donde se registrd
enlentecimiento focal y 31 crisis electrografi-
cas con zona de inicio en regién témporo-oc-
cipital izquierda [Figura 2]. En la resonan-
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cia magnética se evidencié cambios sugesti-
vos de edema cortical a nivel temporal
izquierdo . Ante la sospecha de una etiologia
autoinmune, se inicié pulsos de metilpredni-
solona en dosis de 1g/dia por 5 dias. Ante la
presencia de crisis tonico-clénico generaliza-
das; se inici6 infusién de 1000 mg fenobarbital
seguido de 100 mg/dia, ademads de acido
valpréico 1500 mg/dia. Las crisis electrogra-
ficas, cedieron una semana después, sin
embargo la paciente permanecia en mutismo,
se continuo con 1 g/semana metilpredniso-
lona. Ante la sospecha de catatonia orgdnica,
se administré 30 mg de infusién de diazepam
EV en 20 minutos, con lo cual hubo mejoria
clinica inmediata.

Ademds de los anticonvulsivantes instaurados
se prescribié risperidona y clonazepam. La
paciente siguié una evolucién favorable, salié
de alta alas seis semanas. Los resultados de
anticuerpos anti NMDA fueron positivos. Los
exdmenes de tomografia no revelaron tera-
toma de ovario. Tres meses después la
paciente desarrollé reaccién de hipersensibili-
dad a amoxicilina, no hubo recurrencia de la
encefalitis.

DISCUSION

La encefalitis por anticuerpos anti recepto-
res NMDA, en la mayoria de veces se mani-
fiesta inicialmente con sintomas psiquidtricos,
cognitivos y crisis epilépticas, mientras que las
manifestaciones que involucran estructuras
subcorticales como desordenes del movimien-

Figura 1: Eritema morbiliforme

to, diasautonomia, trastorno del nivel de
conciencia, aparecen posteriormente. (2) El
caso tratado inicié con crisis epilépticas foca-
les secundariamente generalizadas, inicial-
mente farmacosensibles. Los problemas cogni-
tivos y neuropsiquidtricos, no se hicieron
evidentes hasta tres meses después y no
desarrollo desordenes  del movimiento ni
disautonomia. De acuerdo a una serie de 100
casos por Dalmau et al, 76% de casos de
encefalitis  NMDA, desarrollé convulsiones
dentro de las primeras tres semanas siendo
mdas frecuentes del tipo ténicoclénico gene-
ralizadas, mientras que sélo un 10% mani-
festaron crisis focales complejas. Las crisis por
lo general tuvieron escasa respuesta a farma-
cos antiepilépticos.(1) De acuerdo a la serie
Irani, si bien el 82% presenté crisis epilépticas,
9% presentaron crisis epilépticas con minimo
o sin ningun compromiso cognitivo, ninguno
de los casos tuvo teratoma de ovario. (9)

Esta claro que una etiologia autoinmune
debe ser considerada en casos de epilepsia
refractaria que aparecen de novo en mujeres
jovenes, sin embargo llama la atencién la
excelente respuesta inicial del caso tratado a
los farmacos antiepilépticos. En un estudio de
19 pacientes de mujeres con epilepsia reciente
de etiologia desconocida se encontré que 5
de estos presentaron anticuerpos anti NMDAR
positivos. (10)

De acuerdo a una evaluacién de 571 pacien-
tes al final del primer mes, 87% tuvieron
cuatro o mds de los siguientes categorias de
sintomas: comportamiento anormal; cognicién
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Figura 2: Crisis electrogréfica que inicia en region temporo-occipital izquierda y se caracterizaron por una
actividad ritmica en rango alfa, que progresivamente aumenta de amplitud y disminuye de frecuencia, y tras ello

compromete todo el hemisferio cerebral izquierdo

Figura 3: Hiperintensidad neocortical en RMN de encéfalo

alterada; déficit de memoria; trastorno del
habla; convulsiones; movimientos anormales
(discinesias orofaciales, de las extremidades o
del tronco): pérdida de conciencia; disfuncion
autonémica; hipoventilacion central; y ataxia
cerebelosa o hemiparesia. (11) El caso trata-
do desarrollo los cinco primeros. Se reportaron
casos en los cuales la catatonia constituyé el
sintoma predominante y presentaron mejoria
tras el tratamiento con lorazepam, (12) En
este caso vemos que si bien la paciente
presenté mejoria electrografica dias después
de terminar el pulso y ademas de recibir
infusion de fenobarbital, la mejoria clinica no
se logré hasta la infusion de 30 mg de diaze-

pam, lo que confirmé la catatonia.
Los examenes paraclinicos concuerdan con
las diferentes series. Si bien el paciente

presenté alteraciones epileptiformes en el
electroencefalograma, no se encontré delta
brush, patrén que se ha descrito generalmen-
te en estados comatosos (13) En cuanto a las
neuroimdgenes, entre 45% a 77% de casos
la Resonancia Magnética (RMN) permanece
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normal. Entre los anormalidades mas frecuen-
tes figuran las hiperintensidades en el l6bulo
temporal mesial, multifocales o lesiones
inespecificas en sustancia blanca (1) (2), En el
paciente soélo se evidencié signos de edema
cortical inespecifico. Respecto a las anormali-
dades en la LCR entre 61 y 91% de ence-
falitis contra NMDAR presentan pleocitosis
linfocitica, (1) (2); y es mas probable encontrar
estas alteraciones en estadios tempranos de
la enfermedad (2)

La patogénesis del sindrome de DRESS se
piensa que esta mediada por linfocitos T con
desarrollo de sindrome de hipersensibilidad a
metabolitos toxicos de los farmacos (14) mien-
tras que en la encefalitis autoinmunes se
describe activacién de la  inmunidad humo-
ral.(6). Una infeccién viral podria desencade-
nar la respuesta inmunitaria y la producciéon
cruzada de anticuerpos antineuronales (5). Por
otro lado se ha encontrado asociacién entre la
infeccion o reactivacion del virus del Hespes y
el sindrome de DREES, asi como con cuadros
de inmunosuprecién (8), esto podria vincular
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etiopatogénicamente ambas entidades. Se
reporté un caso de un nifio de 8 afos de edad
que debuto con un sindrome de encefalitis
limbica con crisis epilépticas por anticuer-
pos anti GAD, quien a las tres semanas desa-
rrollo DRESS a fenitoina los que remitieron tras
la inmunoterapia. (14) La trascendencia de la
asociacién entre la encefalitis autoinmune y
la posibilidad de desarrollar DRESS aun no se
conoce.

El 75% de los pacientes con encefalitis anti
NMDAR, permanece se recupera o queda con
leve secuela mientras que un 25 % queda
con discapacidad severa o muere (1) La
paciente quedé con minimas alteraciones
conductuales y no presento recaidas, si bien
se evidencié el desarrollo de un nuevo episo-
dio de hipersensibilidad a farmacos.
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RESUMEN

La fistula carétido-cavernosa es una comuni-
ca- cién anémala entre la arteria carétida y el
seno cavernoso provocando un shunt arterio-
venoso patolégico, y su origen es traumatico o
espontdneo. Las manifestaciones clinicas
estan relacionadas con el cambio de direc-
cion del drenaje venoso y del flujo sanguineo
a través de la fistula e incluyen sintomas
oculares como quemosis, exoftalmos, soplo
orbitario y manifestaciones neurolégicas como
infartos venosos y hemorragias intracere-
brales. Su presencia se confirma mediante la
angiografia por sustraccién digital (ASD) y su
clasificacién se basa en la propuesta por
Barrow.

El tratamiento endovascular ha sido el enfo-
que terapeutico preferido durante las
Ultimas dos décadas; sin embargo, el trata-
miento quirdrgico sigue siendo una opcién
cuando el tratamiento endovascular falla o no
esta disponible. Se reporta el caso de una
paciente de 71 afos de edad, con anteceden-
te de traumatismo craneoencefdlico, que
presenté un diagnéstico de fistula carétido-ca-
vernosa izquierda y sinfomas neuro-oftalmolé-
gicos bilaterales asociado a un infarto venoso
a nivel temporal izquierdo quien fue interve-
nida quirdrgicamente presentando una evolu-
ciéon clinica favorable.
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PALABRAS CLAVE: Fistula del Seno Cavernoso
de la Carétida; Traumatismos de las Arterias
Carétidas; Infarto Cerebral; Exoftalmia (fuen-
te: DeCS BIREME).

INTRODUCCION

La fistula carétido-cavernosa (FCC) es
una comunicacién anémala entre la arteria
carétida (interna o externa) y el seno caver-
noso, provocando un shunt arteriovenosa
patolégica (1). Cerca de 75% de los casos
son traumdticos, afectando especialmente a
varones entre 12 y 46 anos de edad, con
una frecuencia que oscila entre el 0,2%- 0.3%
en el trauma craneo maxilo facial y el 4% en
las fracturas de base del créneo. Las FCC
espontdneas son mucho menos comu- nes,
afectan a mujeres de edad avanzada y se
deben principalmente a la rotura de un aneu-
risma de la arteria carétida interna. (2)

Clinicamente se presenta con la “triada
de Dandy” que incluye exoftalmos pulsatil,
quemosis y soplo ocular, que estan estre-
chamente relacionado con la inversién de la
direccion del drenaje venoso (3, 4). Esta
sintomatologia generalmente es ipsilateral a
la lesién pero debido a la comunicacién inter-
cavernosa, la sinftomatologia bilateral puede
estar presente (5). Ademas, las FCC tienen




Neurociencias 2017 - INCN

compromiso neurolégico caracterizado por
compromiso de nervios cranealesy, en aque-
llos casos con drenaje venoso cortical o poste-
rior, pueden causar hemorragia intracraneal,
infarto venosos o crisis epilépticas, con
incremento de la tasa de mortalidad anual. (6)
La angiografia por sustracciéon digital (ASD)
sigue siendo el gold standard para el diagnés-
tico definitivo, la clasificacién y la planifica-
cién del tratamiento(1);siendo actualmente el
tratamiento endovascular el de eleccién en la
mayoria de los casos porque se asocia con
alta oclusién y bajas tasas de complicaciones
(7). Se reporta el caso de una paciente con
sintomas  neurooftalmolégicos  bilaterales
asociados a un infarto venoso, como manifes-
taciones clinicas de una fistula carétidocaver-
nosa directa izquierda.

REPORTE DE CASO

Paciente mujer de 72 afos de edad, natu-
ral y procedente de Lima, con tiempo de enfer-

medad de 4 meses, con antecedente de
traumatismo craneal leve seguido de cefalea
holocraneana intensa, nduseas, diplopia y
una semana después aumento de volumen,
ojo rojo y dolor ocular izquierdo. Un mes
después los sinftomas se exacerban presentan-
do proptosis, quemosis, disminuciéon de
agudeza visual del ojo izquierdo y habla
incoherente. Dos meses después, se agrega
aumento de volumen e inyeccién conjuntival
en el ojo derecho; asi mismo, la paciente
presenté cuadros de agresividad e insomnio
de conciliacién.

A la admisién, se evidencié en ojo dere-
cho proptosis leve y quemosis moderada, y
en ojo izquierdo  proptosis y quemosis
severa, eritema palpebral bilateral a predo-
minio izquierdo y soplo sobre ambos globos
oculares a predominio izquierdo (Figura 1). El
examen neurolégico evidencié oftalmoplejia
bilateral del I, IV 'y VI nervios craneales

bilaterales, agudeza visual disminuida en ojo
izquierdo con visiénde laluza 1 metro y en

Figura 1: Vista frontal pre-cirugia. Proptosis y quemosis bilateral a predominio de ojo izquierdo.

Figura 2: TEM cerebral sin contraste en corte axial (A) y coronal (B) muestra érea hipodensa cortico-subcortical en

region temporal izquierda.
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ojo derecho movimiento de manos a 4
metros. Reflejo fotomotor OD: 3.0 1.0/1.0,
O.I: 3.0 1.0/1.0 En la tonometria se encon-
tro presion ocular normal en ojo derecho
(18.9 mmHg) e incrementada en ojo
izquierdo (50 mmHg). No se evidencio6 déficit
motor ni sensitivo. Se encontré afasia de
comprension, contestando al interrogatorio
con parafasias. Puntaje de NIHSS al ingreso:
8 puntos.

Los exdmenes de laboratorio como perfil
hematologico, perfil de coagulacion, glucosa,
funcién hepdtica y renal, perfil lipidico y
electrolitos estuvieron dentro de los rangos
normales. Pruebas serolégicas para VIH y
sifilis fueron negativas. La tomografia espiral
multicorte (TEM) cerebral sin contraste mostré
una drea hipodensa en region temporal
izquierda (Figura 2), la TEM de érbitas con
contraste se evidencié una dilatacién anor-
mal de la vena oftdlmica superior izquierda y
la reconstruccion 3D de la Angio-TEM eviden-
cié¢ la vena oftalmica superior dilatada (Figu-
ra 3). La imagen por resonancia magnética
(IRM) de encéfalo evidencié una hipointen-
sidad en protocolo T1 e hiperintensidad en
protocolo FLAIR a nivel temporal izquierdo. En
la Angio-RM cerebral se observé una altera-
cion de la trama vascular en el seno cavernoso
bilateral a predominio izquierdo, con el
signo de llenado precoz de las venas oftdl-
micas superiores en la fase arterial (Figura 4).
En la arteriografia por sustraccion digital (ASD)

se evidencié una fistula carétidocavernosa
directa de alto flujo a nivel del segmento
cavernoso de la arteria carétida interna
izquierda con congestién de las venas  oftdl-
micas bilaterales y disminucién marcada
de flujo hacia los segmentos por encima
de su segmento clinoideo, evidenciado por la
disminucién del calibre arterial (Figura 5).
Segun la clasificacién angiografica de Barrow,
se consideré como una fistula tipo Barrow
A. La paciente fue intervenida quirGrgicamen-
te con el objetivo de anular el aporte sangui-
neo al segmento cavernoso de la arteria
carétida interna con la técnica de trapping
carotideo a nivel cervical izquierdo. La cirugia
consistié en la ligadura de la arteria carétida
comun debido adificultades intraoperatorias
para acceder a la arteria carétida interna
cervical, anulando el aporte sanguineo tanto
por la arteria carétida interna y externa
con el riesgo inminente de incremento de
un infarto extenso en el hemisferio cerebral
correspondiente.

Como resultado se obtuvo disminucion
casi completa de los sintomas oftalmolégicos
conges- tivos (exoftalmos, quemosis, inyeccion
conjuntival y soplo orbitario) (Figura 6) pero
con persistencia de disminucién de agudeza
visual y leve compromiso de los sintomas  psi-
quidtricos. Ademds, no se evidencio mayor
compromiso del parénquima cerebral en la
neuroimagen control, adicional al precedente.

Figura 3: Izquierda. Angio-TEM de érbitas muestra dilatacién de vena oftéimica superior izquierda

>

(cabeza de flecha) con captacién irregular del seno cavernoso ipsilateral. Derecha. Reconstruccion
3D de angio-TEM muestra dilatacién de vena oftéimica superior (cabeza de flecha) y de vena i

angular (flecha) izquierdas.
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Figura 4: IRM cerebral corte axial. (A) protocolo T1 muestra hipointensidad temporal izquierda. (B)
Protocolo FLAIR muestra hiperintensidad en misma regién compatible con infarto cerebral crénico.
(C) Angio-RM cerebral en fase arterial muestra alteracién de trama vascular en el segmento
cavernoso de la arteria carétida interna izquierda (flecha amarilla) con llenado de las venas
oftdImicas superiores (cabeza de flecha).

Figura 5: Angiografia por sustraccién digital (ASD) en vista anteroposterior y lateral. (A) Sistema
carotideo derecho sin alteraciones. (B) Sistema carotideo izquierdo muestra fistula carétido
cavernosa en segmento cavernoso de la arteria carétida interna izquierda con dilatacién del seno
intercavernoso (cabeza de flecha). (C) Vista lateral muestra fistula carétido cavernosa de alto flujo
~ Barrow A (flecha) y dilatacién de vena oftalmica superior ipsilateral (cabeza de flecha).

.

Figura 6: Vista frontal post-cirugia. Remisién de signos oftalmolégicos congestivos.
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DISCUSION

Las fistulas carétido-cavernosas (FCC) son
comunicaciones  arteriovenosas anémalas
entre la arteria carétida interna (ACI) y/o
la carotida externa (ACE) o sus ramas y el
seno cavernoso(1). Las FCC pueden clasificar-
se de acuerdo con tres criterios: el patogénico
en fraumdticas y espontdneas, el hemodina-
mico en de alto y bajo flujo y el angiogrdfico
en directas o indirectas. La clasificacién
mds utilizada es la angiogrdfica de Barrow
(Fig. 6), la cual proporciona un método objeti-
vo para agrupar las FCC, determinar el
pronéstico y planificar el tratamiento.(1)

Al igual que nuestra paciente, entre el
55-80% de FCC son de etiologia traumadti-
ca, con una prevalencia de alrededor de
0.2-0.3% en pacientes con traumatismos
craneales(8) y son, en su mayoria, fistulas
directas tipo A formadas por un desgarro en
la porcién cavernosa de la ACI, dando como
resultado una fistula de alto flujo. Este tipo
se presenta especialmente en varones entre
los 12 y 46 anos de edad (1), caracteristica
que contrasta con nuestra paciente que es
adulta mayor. La fistulas indirectas (Barrow
B, C y D) son consideradas como espon-
taneas y de bajo flujo,(9) y representan el 25%
de casos; son de etiologia idiopdtica o
estan relacionadas a malformaciones arterio-
venosas durales, tienden a aparecer en muje-
res de mediana edad en circunstancias
relacionadas a las hormonas femeninas como
en el embarazo; hipertensién arterial asocia-
da con el embarazo, o asociadas a enferme-
dad vascular aterosclerética o enfermedades
del colageno.(1)

La sintomatologia ocular y neuro-oftalmolégi-
ca en las FCC de drenaje anterior se debe al
shunt arteriovenoso patolégico que provo-
ca tres fenémenos fisiopatolégicos: 1) aumen-
to de la presién intraluminal del seno caver-
noso, 2) inversiéon del flujo de drenaje con
redireccionamiento hacia las venas oftalmicas
e 3) incremento progresivo de la presion
intraocular con afeccién de las estructuras
contenidas en ella.(10) Los hallazgos clini-
cos mdas comunes reportados en la presen-
tacién inicial de estas fistulas son: soplo
orbitario  (80-98%),  proptosis (72-80%),
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quemosis (55%), pardlisis de nervios craneales
(49-55%), oftalmoplejia completa (24%) vy
disminucién de la agudeza visual (18-38%).(3,
4) Nuestra paciente tuvo una fistula de drenaje
anterior y todos los sintomas descritos estuvie-
ron presentes. Por su parte, las FCC que
drenan hacia el seno petroso superior e
inferior (de drenaje posterior) se suelen
presentar con diplopia dolorosa, compromi-
so de nervios craneales y ausencia de sinto-
mas orbitarios,(10) por lo que son denomi-
nadas fistulas con “ojo blanco”.(11)

Ademds del compromiso ocular, las FCC
pueden tener, ya sea de forma inicial o
evolutiva, compromiso del sistema nervioso.
Las presentaciones mas frecuentes incluyen
alteracién de nervios craneales y signos de
focalizacién producidos por alteraciones
vasculares que comprometen regiones de los
hemisferios cerebrales o el tronco encefdalico.
Los nervios craneales que se afectan con
mayor frecuencia son los oculomotores (lll, IV
y V1) y con menor frecuencia el nervio trigémi-
no(12) y el nervio facial(13). Los nervios
oculomotores se afectan en su paso por el
seno cavernoso y/o la érbita en casos de
FCC de drenaje anterior; y el facial y trigé-
mino por compromiso del tronco encefdlico
en casos de FCC de drenaje posterior. De
forma infrecuente, las FCC ocasionan un
redireccionamiento del flujo hacia las venas
corticales con la produccién de reflujo venoso
cortical(é), hemorragia intracraneal(14-16),
infarto venoso,(17, 18) y crisis epilépticas.(7).
Ademads, se han reportado casos de FCC con
drenaje posterior y congestion venosa en
tronco encefélico.(19) Nuestro caso presenté
una lesion temporal izquierda compatible con
un infarto venoso probablemente produ- cido
por un mecanismo de robo hemodindmico
evidenciado por la marcada disminucién de
flujo en las ramas terminales de la arteria
carétida interna ipsilateral.

La forma de inicio de los sinftomas de las
FCC dependen del tipo (directa o indirecta),
flujo (alto o bajo), localizacién, tamano,
patrén de drenaje y la existencia o no de una
buena colateralizacion. Como regla, las
fistulas directas (alto flujo) son de presenta-
cion brusca y dramadtica, con un desarrollo
subito de la “triada de Dandy” que incluye




exoftalmos pulsatil, soplo orbitario y quemo-
sis conjuntival(20) aunque se han descrito
periodos de hasta 8 semanas para el inicio
de los sintomas(21); mientras que las fistulas
indirectas son progresivas, cronicas y a veces
remitentes, explicando en este caso los plazos
de diagnéstico superiores a un afio en mds de
50% de los casos.(22) En el caso de nuestra
paciente, el diagnéstico se realizé 4 meses
después del evento traumdtico, con sintomato-
logia progresiva que inicié6 ala semana del
mismo y gran compromiso neuro-oftalmolé-
gico, tipico de las FCC directas con drenaje
anterior.

Clinicamente las FCC, en su mayoria, son
unilaterales con sintomatologia ipsilateral.
Aunque las FCC bilaterales traumadticas
pueden ocurrir en 1-2% de los casos, también
se ha reportado la existencia de una fistula
unilateral con sintomatologia bilateral.(5, 8)
Esto es posible ya que anatémicamente
ambos senos cavernosos se encuentran
comunicados por los senos intercavernosos
anterior, posterior e inferior, el plexo
venoso basilar y el seno del dorso selar.
La dilatacién de estas comunicaciones es
casi siempre anormal y se relacionan a FCC
de alto flujo o malformaciones arteriovenosas
durales (23). Las fistulas  unilaterales  con
sintomas bilaterales como en el caso de nues-
tra paciente, son raras, ya que a pesar de las
comunicaciones entre los senos cavernosos,
existe una gran via descompresiva a través
de las venas oftalmicas.(24, 25)

Para el diagnéstico, la TEMy la IRM cerebrales
y de érbitas, ya sea con protocolos convencio-
nales o angiograficos, pueden ser uUtiles en
la deteccién de signos indirectos (dilatacion
de la vena oftalmica superior, dilatacién del
seno cavernoso, proptosis o alteraciéon del
patrén de drenaje venoso) o de signos direc-
tos compatibles con FCC.(26, 27). Ademas
pueden ser Utiles la ecografia de o6rbita, el
doppler y duplex transorbitario y transcra-
neal(28). Sin embargo, la angiografia por
sustraccién digital (ASD) sigue siendo el gold
standard para el diagnéstico definitivo, la
clasificacién y la planificacién del tratamien-
to, ya que brinda informacién adicional
importante como la presencia de arterias de
alimentacién o el sitio exacto de la comunica-

cién fistulosa.(8)

La FCC es una condicién que no se asocia a
un incremento de la tasa de mortalidad, a
menos que exista compromiso neurolégico
hemisférico o del tronco encefdlico. Sin
importar el tipo, alrededor del 20-50% de
las FCC se resuelven esponténeamente (8) en
un periodo que va de algunos dias a varios
afos. Ademds, algunos pacientes pueden
experimentar empeoramiento de los sintomas
oculares causados por el aumento de flujo a
través de la fistula (8) o por trombosis de la
vena oftdlmica superior.(29) Los signos y
sintomas que se asocian a un mal pronéstico y
requieren manejo urgente son: aumento de
la presién  intracraneal, proptosis rapida-
mente progresiva, disminucién de la agude-
za visual y compromiso neurolégico. Los
hallazgos  angiogréficos  asociados a un
desenlace negativo son: drenaje venoso a
venas corticales, trombosis venosa distal a
la fistula y presencia de un pseudoaneuris-
ma.(30)

El manejo de la FCC incluye: tratamiento
endo- vascular (30, 31), correccién quirurgi-
ca directa,(32) radioterapia,(33) radiocirugia
estereotdc- tica,(34) compresién manual inter-
mitente (35) y oclusién de la arteria carétida
ipsilateral, de los cuales el tratamiento endo-
vascular constituye el de eleccién en la mayo-
ria de las fistulas Barrow A. Ademads, factores
como la evolucién clinica, la anatomia de la
fistula, el tamano del defecto, la experiencia
del médico tratante y la disponibilidad logisti-
ca del centro son determinantes en la eleccién
del tratamiento. En nuestro caso se aplicé
la oclusién de la arteria carétida ipsilateral
con el objetivo de disminuir el flujo sanguineo
hacia la fistula, obteniéndose mejoria de los
sintomas oculares. La literatura reporta una
tasa de éxito de 85-90% en los casos tratados
con las distintas opciones y la frecuencia de
complicaciones oscila entre 5-8%.(17, 36) En
la evolucion, la disminucién de la agudeza
visual es el sintoma con menor recuperacién
debido al dafo precoz de la retina y el nervio
6ptico.

Debemos sospechar la presencia de una FCC
en un paciente con compromiso ocular y
antecedente de traumatismo craneoence-
falico. Esimportante establecer el diagnésti-

XVIII Semana del Médico Residente

25



26

@

Neurociencias 2017 - INCN

co de forma precoz debido aque su manejo
oportuno se asocia a una disminucién de
potenciales secuelas oculares y neurolégicas.
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RESUMEN losa (MEC TB) y los tuberculomas intracranea-

El Tuberculoma intradural extramedular es
una entidad poco frecuente, y por lo general
estd asociado a un antecedente de meningitis
tuberculosa o de quimioterapia. Presentamos
a un paciente varén de 17 anos de edad, sin
antecedente de tuberculosis, con cuadro
clinico de una mielopatia compresiva de apari-
cién subaguda y curso progresivo, cuya
neuroimagen evidencié una lesién extensa
intradural extramedular. Se le realizé cura
quirtrgica mas laminectomia descompresiva
D4-D8 seguido de quimioterapia. El estudio
histopatolégico confirmé el diagnéstico. En
paises en vias de desarrollo, el tuberculoma
intradural extramedular deberia ser incluido
en el diagnéstico diferencial de lesiones
expansivas de la médula espinal. El tfratamien-
to quirdrgico seguido de quimioterapia seria,
hasta el momento, la mejor opcién.

Palabras clave: Tuberculoma intradural extra-
medular, compresiéon medular.

INTRODUCCION

La tuberculosis (TB) del sistema nervioso
central (SNC) es una infeccién crénica comin
en paises en vias de desarrollo y constituye
alrededor del 10% de todos los pacientes con
tuberculosis (1), siendo la meningitis tubercu-
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les los mas frecuentes.

La afectacién espinal ocurre en menos del 1%
de los pacientes con tuberculosis (enferme-
dad de Pott) (1) y es aun menos frecuente las
mielopatias compresivas sin afectaciéon éseaq;
el 5% de estos corresponden al tuberculoma
intradural extramedular (2), con pocos casos
reportados en la literatura mundial.

En nuestro medio, al igual que en los
demds paises latinoamericanos con alta
incidencia de TB, las formas inusuales debe-
rian tomarse en cuenta como diagnésticos
diferenciales frente a lesiones espinales
granulomatosas. Aqui presentamos un caso
muy infrecuente de un paciente con tubercu-
loma intradural extramedular, sin antece-
dente de meningitis tuberculosa, ni TB
pulmonar.

REPORTE DE CASO

Paciente varén de 17 anos de edad, origi-
nario de la selva peruana, sin antecedentes
patolégicos de importancia. Inicia cuadro 20
dias antes de su ingreso caracterizado por
dorsalgia de moderada intensidad, tipo opre-
siva, que aumentaba a la movilizacién y cedia
parcialmente con analgésicos y al reposo. Tres
dias después refiere “sensacién de adormeci-
miento” en miembros inferiores hasta por
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encima del ombligo y horas maés tarde se
agrega debilidad marcada en dichas extre-
midades a predominio izquierdo, asimismo
manifesté retencién urinaria por lo que fue
internado en un hospital de su zona por siete
dias, refiriendo durante su estancia alza
térmica no cuantificada en forma esporddica y
posteriormente fue referido a nuestra institu-
cién por hallazgo de “tumor de columna” en
la neuroimagen. Al examen fisico de ingreso
se le encontré despierto, orientado en las tres
esferas, con paraparesia asimétrica, discreta
espasticidad, hiperreflexiay respuesta clonoi-
de, Babinski bilateral, hipoestesia moderada
en miembros inferiores, con nivel sensitivo
D8 y trastorno esfinteriano urinario. Al tercer
dia de suingreso se le realizé cura quirurgi-
ca mas laminectomia descompresiva D4-D8,
se extrajeron muestras para biopsia. Evolu-
cién posterior favorable, e ingresé al servi-
cio de Neuroinfecciosas en su décimo sexto
dia post operatorio con diagnéstico anatomo-
patolégico, instaurandose tratamiento especi-
fico.

Los estudios de BAAR en esputo, orina y
jugo gdstrico fueron negativos, VIH negativo,
radiografia de térax normal. La RMN de
columna en protocolo T2 mostré una lesiéon
hipointensa tabicada en su interior, intradu-

ral extramedular ocupando la regién dorsal
C4-D8, con captacién de gadolinio en su
pared y tabiques (Figura 1 'y 2). El estudio
histopatolégico reporté tejido con proceso
granulomatoso crénico caseificante a células
plasmaticas y linfomononucleares, y necrosis
caseosa con estudio de BK positivo (Figura
3).

DISCUSION

El tuberculoma de la médula espinal es poco
com0n en comparacion con el tuberculo-
ma intracraneal, con una relacién de 1:43
(2). El compromiso espinal por tuberculosis
puede ser clasificado en: enfermedad de Pott
(espondilitis), tuberculoma espinal sin afecta-
cion ésea (extradural, intradural extramedu-
lar, intramedular), aracnoiditis  tuberculosa
(mieloradiculopatia) y meningitis espinal (1).
Dastur et al., reportaron 74 casos de tubercu-
loma espinal, de los cuales el 65% (48/74)
tuvo una localizacién extradural, 8% (6/74)
intramedular, 5% (4/74) intradural extrame-
dular y el resto comprometia la aracnoides sin
compromiso dural (2). La localizacion de los 3
principales tipos de tuberculoma espinal se
muestran en la Figura 4.

El tuberculoma intradural extramedular se

Figura 1: A la izquierda: RMN ponderada en T1, se aprecia una lesion heterogénea extensa con efecto de masa a
nivel cervico tordcico en regién posterior de canal raquideo, con tabiques en su interior. A la derecha: RMN pondera-
da en T1 con contraste, con realce en su pared y tabiques, y contenido hipointenso, de localizacién intradural

extramedular.
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Figura 2: A la izquierda: RMN ponderada en T2, se aprecia lesién a nivel C4-D8 en region posterior de canal
raquideo, con contenido heterogéneo hipointenso con tabiques en su interior. A la derecha: RMN ponderada en T2
axial (T4), lesion en regién posterior de canal raquideo con efecto de masa sobre la médula espinal.

Figura 3: . A la izquierda: se aprecia en la zona superior un infiltrado inflamatorio crénico a células linfomononu-
cleares y células epiteloides que rodean dreas de tejido adiposo de la regioén cervicotordcica extramedular intradural,
y en la parte inferior necrosis caseosa (H&E, x100). A la derecha: Tincién de Ziehl-Neelsen positiva para BK (x1000).
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presenta predominantemente en jovenes
sin predileccion de sexo, la infeccién por VIH
se presenta en una minoria (3). Desde el afo
1979 al 2004, en que Roca (3) reporté 22
casos, alafecha se han reportado alrededor
de 16 casos, por lo que realizamos la revision
de los 38 casos.

El 95% (36/38) refiri6 antecedente de tubercu-
losis; de los cuales el 75% (27/36) tuvo
solo meningitis tuberculosa (MEC TB), el 14%
(5/36) MEC TB asociada a otro tipo de tubercu-
losis y el 11% (4/36) otras formas de
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tuberculosis no asociadas a MEC TB como las
formas pulmonar y miliar principalmente.

De los 27 pacientes que la MEC TB precedié a
la aparicién del tuberculoma intradural extra-
medular, la media de tiempo transcurrido
entre ambos procesos fue de 3.5 meses,
mientras recibian tratamiento antituberculo-
so. Algunos autores sugieren que podria
estar relacionado a un fenémeno de respues-
ta atipica a la quimioterapia, en la que se
produce un proceso inflamatorio en la
aracnoides por antigenos liberados de los
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Figura 4: . Principales localizaciones del tuberculoma espinal: extradural, intradural extramedular e intramedular.

bacilos al morir. Estos antigenos estimula-
rian la proliferacién de linfocitos reactivos
dando lugar a la expansién del Tuberculo-
ma (1) (4) (5). Son muy pocos los casos
reportados en los que no se encuentra un
antecedente de infeccion tuberculosa (6)
(7), como es el caso de nuestro paciente.
La patogénesis del tuberculoma en la
médula espinal se explica por (1) (8) (9):
1. Formacién del foco de Rich en la
médula espinal o sus membranas, trans-
portado por la sangre en la mayoria de
los casos. 2. Este tubérculo provoca un
fenémeno reactivo que causa la prolifera-
cion de elementos del tejido conectivo
formando una cdapsula fibrosa alrededor
de los tubérculos conteniendo la propa-
gacién de la infeccién. 3. El drenaje persiste
en el espacio subaracnoideo. 4. Se produ-
ce una reaccién inflamatoria en la
piamadre y secundariamente una meningi-
tis. La forma aguda se presenta con
fiebre, cefalea y dolor radicular, acompa-
fiados de mielopatia. La forma crénica,
generalmente  localizada en algunos
segmentos, presenta una compresién
progresiva de la médula espinal y puede
sugerir un tumor de la médula espinal (1).
Asimismo, las formas espinales de la menin-
gitis tuberculosa pueden estar asociadas
con la formacién de siringomielia (10) (11)
(12).

En una revisién de 22 casos, las manifesta-
ciones clinicas incluyeron paraparesia en
el 100%, hipoestesia con nivel sensitivo en
91% (20/22) y disfuncién del esfinter urina-
rio en 64% (14/22); estas manifestaciones
se presentaron con una media de 15 dias
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»» Médulaespinal
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Tuberculoma
intramedular

+ Apofisis
espinosa

antes del diagnéstico, en nuestro paciente
fue de 23 dias. La instalacién insidiosa y la
progresion gradual del tuberculoma intradu-
ral suele retrasar el diagnéstico (1).

La RMN espinal es el estudio de elec-
cién, generalmente muestra una masa longi-
tudinal posterior ala médula (frecuentemen-
te region tordcica) con captacién de contraste
en su periferia y centro sin captacion (3),
algunos casos reportaron lesiones en placa
similares a meningioma (6) (13) (14) (15),
que podrian sugerir un estadio previo al tuber-
culoma (12), por lo que es mandatorio el

estudio patolégico, el cual revelara tejido
granulomatoso  tuberculoso con  necrosis
caseosa.

El tratamiento del tuberculoma intradural

extramedular no estd bien establecido, sin
embargo, cuando existen sintomas de com-
presion medular, la pronta escisién quirtrgi-
ca es probablemente la mejor alternativa
(16) (3) (17). El tratamiento médico antitu-
berculoso sigue siendo el de elecciéon una vez
realizada la descompresion medular, es
importante tener en cuenta la respuesta
inmune paradéjica a la quimioterapia que
podria exacerbar o cursar con una reapari-
cién de una lesién intrarraquidea extradural
(3). El uso de corticoides es generalmente
recomendado y también usado en las reaccio-
nes paradéjicas a la medicacién antituberculo-
sa, aunque no ha sido evaluado en ensayos
clinicos (3) . Nuestro paciente sin anteceden-
te de tuberculosis, presenté una mielopatia
compresiva de apariciéon subaguda y curso
progresivo, cuya neuroimagen evidencié una
lesion extensa intradural extramedular. A sus
23 dias de iniciado el cuadro se le realizé una
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cura quirdrgica maslaminectomia descompre-
siva D4-D8, confirmdndose el diagnéstico por
patologia. Posteriormente tuvo una evolucién
favorable de los sintomas motores y sensitivos,
y dado de alta con quimioterapia.

CONCLUSIONES

La tuberculosis del sistema nervioso central
es una entidad de alta incidencia en nuestro
medio, y el tuberculoma intradural extrame-
dular deberia ser incluido en el diagnésti-
co diferencial de lesiones expansivas de la
médula espinal, més aun si el paciente es
joven y existe el antecedente de tuberculosis
pulmonar o meningitis tuberculosa. Asimismo,
es importante tenerla en cuenta como parte
de una reaccién paradéjica después del inicio
de tratamiento especifico. Aunque la resec-
cién quirdrgica mejora los sintomas compresi-
vos medulares, la terapia médica continta
siendo el pilar en el tratamiento de los tuber-
culomas.
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Congestion venosa en tronco encefdlico debido a
una fistula carétido-cavernosa directa.
A propésito de un caso
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RESUMEN

La fistula carétido-cavernosa (FCC) es una de
las lesiones vasculares intracraneales mas
tempranamente reconocidas en la historia
debido a las evidentes caracteristicas clinicas
como exoftalmos pulsatil(1). Es producto de
una comunicacién vascular anormal que
permite que la sangre fluya desde la arteria
carétida interna o externa hacia el seno caver-
noso(1,2). Barrow clasificé estas FCC en 4
tipos basados en su etiologia, tasa de flujo
y el origen del vaso afluente. Las fistulas tipo
A son lesiones de alto flujo, que conectan
directamente la arteria carétida interna (ACI)
con el seno cavernoso; mientras que las
fistulas tipo B, C y D son de baijo flujo, indirec-
tas, que varian en el origen del vaso afluen-
te(2). Tipicamente las manifestaciones clinicas
se deben a la derivaciéon del flujo sanguineo
hacia la vena oftdlmica lo que produce
quemosis, exoftalmos, soplo orbitario y diplo-
pia(3). Enalgunos casos, el drenaje venoso
cortical retrégrado puede llevar a un deterioro
neurolégico mds agresivo como infartos
venosos y hemorragias que suele comprome-
ter el territorio anterior. Sin embargo, también
se ha descrito la congestiéon venosa a nivel de
tronco encefdlico como una extremadamente
rara complicacién de una FCC(4-6). Nosotros
describimos el caso de un paciente con FCC
que presentd signos de congestion venosa
anterior y ademds signos neurologicos de
drenaje posterior.

REPORTE DE CASO

Paciente varén de 50 afos, diestro, con
antecedente referido de traumatismo encéfa-

Medico Residente Neurologia
Medico Neurélogo
Neurocirujano

lo craneano con alteracién de conciencia 4
meses antes de su ingreso, indica hiposmia
desde entonces. Un mes antes de la hospi-
talizacién presenté dolor ocular izquierdo y
enrojecimiento de esclera izquierda. Una
semana después nota aumento de volumen
en dicho ojo con mayor dolor y enrojeci-
miento ocular comprometiendo ademads el ojo
derecho. El dolor que describe es pulsatil de
inicio en ambos ojos e irradiado a la regién
occipital. A los diez dias de iniciado los sinto-
mas, presenta diplopia al mirar a la izquier-
da. A las dos semanas se agrega inestabilidad
deambular y para pararse de curso progresivo
hasta requerir ayuda. Dias previos al ingre-
so, se agrega debilidad en el hemicuerpo
derecho.

Al examen fisico se encuentra un paciente
orientado en tiempo, espacio y persona,
atento y alerta. Se evidencié disminucién de
fuerza muscular (4/5) e hiperreflexia en el
hemicuerpo derecho. Reflejo plantar dere-
cho indiferente. Dismetria y discronometria
discreta en extremidades izquierdas, Rom-
berg negativo, marcha atdxica con aumento
de la base de sustentacién y marcha en
tandem imposible de realizarse. Pardlisis del
VI nervio craneal izquierdo y paresia del VI
nervio craneal derecho, con marcada inyec-
cién conjuntival bilateral con aspecto de
“cabeza de medusa” (Figura 1) a predomi-
nio izquierdo asociado a quemosis bilateral
y proptosis derecha de 20mm e izquierda
de 22.5mm, con soplo orbitario izquierdo,
agudeza visual conservada, pupilas sin altera-
ciones.

Bioquimica hemadtica no evidencié trombofi-
lias. En la imagen por Resonancia Magnética
(IRM) cerebral se evidencié hiperintensidad en
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Figura 1: . Movimientos oculares. O: posicién primaria de la mirada. A: hacia la derecha. B: hacia la izquierda.
C: hacia arriba. D: hacia abajo. Nétese la afectacién del VI nervio craneal .bilateral a predominio izquierdo.

secuencias T2 y FLAIR a nivel de protuberancia
izquierda y pedunculo cerebeloso medio
izquierdo con extensién a bulbo y mesencé-
falo ipsilateral y protuberancia contralateral.
Dicha imagen realza con contraste de manera
irregular y no restringe en la difusién. Mues-
tra ademds un conglomerado de vasos sangui-
neos a nivel de la base del hemisferio cerebe-
loso izquierdo, dilatacién de la vena oftalmica
en T2 coronal y T1 con gadolinio (Figura 2).
En la angiorresonancia presencia de flujo a
nivel de los senos cavernosos a predominio
izquierdo y flujo en la vena oftalmica izquier-
da en la fase arterial. La angiografia por
sustraccion digital (ASD) confirmé el hallaz-
go de una fistula carétida cavernosa izquier-
da de alto flujo (Barrow A) (Figura 3). Durante
su estancia hospitalaria hubo disminucion de
proptosis, quemosis e inyeccién conjuntival

mientras aumentaba sintomas cerebelosos. Se
realizé la embolizacién de la FCC con 7 ui de
microcoils ademas de DMSO + ONYX con
lo que se logré el cierre de la FCC. Con
ello el soplo orbitario desaparecié; la recupe-
raciéon de la proptosis y quemosis fue a los
pocos dias, los movimientos oculares mejo-
raron dramdticamente al mes y logré deambu-
lar de forma independiente y con gran mejo-
ria a los 2 meses.

DISCUSION

Se presenta el caso de un paciente varén que
luego de un traumatismo encefalocraneano
presenta una FCC izquierda. Estas pueden
clasificarse en 4 grupos segun Barrow. El tipo
A es el mds severo y se caracteriza por una
comunicacién directa, de alto flujo entre la

Figura 2: A: RM secuencia FLAIR en axial muestra hipersenal a nivel de protuberancia izquierda. B: En T1 se
aprecia que dicha lesién capta de manera difusa gadolinio. €: Secuencia en difusién no muestra restriccién a la
difusién. D: En T2 coronal se observa extensién de hipersefial a nivel de pedinculo cerebeloso izquierdo y a la parte
inferior del mesencéfalo.
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ACl y el seno cavernoso(7). Nuestro paciente
fue diagnosticado con este tipo, que de acuer-
do a la literatura ocurre mayormente en varo-
nes como consecuencia de un traumatismo al
igual que nuestro caso. Esto a diferencia de
los Barrow nos ubicaban a nivel de protube-
rancia y pedunculo cerebeloso izquierdos. Las
neuroimagenes confirman la presencia de una
FCC izquierda y congestién venosa del tronco
encefdlico. Esta asociacién se ha descrito como
una rara complicacién de una FCC(4,7,9,1 0),
motivo de esta comunicacién.

La presentacion clinica de las FCC depende
del grado de derivacién y de las vias de
drenaje venoso (5,7,9,11). En condiciones
normales el seno cavernoso recibe el drenaje
anterior, de las venas oftalmicas superior e
inferior, y superior del seno esfenoidal y de
las venas corticales(7). La derivacién anémala
que existe en estos casos produce que la
sangre arterial proveniente de la ACI que
fluye hacia la vena oftalmica impida el retor-
no venoso y provoque inversién del flujo. Por
ello es que la manifestacion clinica mas
frecuente de las FCC directas e indirectas
corresponde a la congestion orbitaria. En
algunos casos la congestiéon a nivel de las
venas corticales puede llevar a un flujo retro-
grado que puede conducir a signos focales
severos como infartos venosos o hemorragias
intracraneales en el territorio anterior(9).

Menos frecuentemente, la congestion venosa
puede comprometer el fterritorio posterior
(cerebelo y tronco encefdlico), causando sinto-
mas neurolégicos en lugar de los oculares.

Como se sabe el flujo sanguineo del seno
cavernoso drena posteriormente en los senos
petrosos superiores e inferiores asi como
también lo hace el plexo pterigoideo. Un
aumento del flujo de sangre en el sistema
petroso superior, donde drena parte del tronco
encefalico, es lo que produce la hipertension
venosa y formacién de edema en el tronco
encefalico (9,10,12,13). Se han descrito otros
mecanismos como trombosis de los senos
durales o venas de la fosa posterior y las varia-
ciones en el drenaje venoso de dichas venas
incluyendo la vena basal de Rosenthal
(4,11,14). Todos estos factores son importan-
tes para el desarrollo de congestion del tronco
encefdlico. En ocasiones, esto es soélo un
hallazgo en las neuroimagenes y no existe
clinica de territorio posterior(11); en otros
casos puede acompanar o desarrollarse
después de los sintomas de congestién orbi-
taria(4). Esto en relacion a que el drenaje
venoso puede cambiar debido al desarrollo de
trombosis. Por ejemplo, una FCC de drenaje
posterior puede cambiar a una que drena
principalmente en sentido anterior. Asi
mismo, los sintomas pueden aparecer y desa-
parecer como resultado de una trombosis
espontdnea y la posterior disolucion del
codgulo. Todo esto producto de la circulacién
venosa disfuncion que existe (10,15). En nues-
tro caso, el paciente inicia con sintomas de
congestiéon anterior, luego se agrega clinica
de territorio posterior y durante su hospitaliza-
cién se exacerba estos Ultimos y disminuye la
inyeccion conjuntival, proptosis y quemosis.

Figura 3: . A: RMN protocolo tiempo de vuelo muestra flujo a nivel de la vena oftdlmica izquierda (doble flecha) en
fase arterial. Ademds flujo aumentado a nivel de ambos senos cavernosos a predominio izquierdo (flecha). B: ASD
muestra en el lado izquierdo fistula carétido-cavernosa de alto flujo, Barrow A (flecha). Nétese que en esta imagen
se aprecian vasos en fosa posterior a diferencia del lado derecho (C).

XVIIl Semana del Médico Residente

35



36

Neurociencias 2017 - INCN

Corroborando el cardcter fluctuante de estos
sinfomas.

Las IRM ponderadas en T2 y FLAIR mostraron
un agrandamiento e hiperintesidad de la
protuberancia, en el mismo lado en el que se
localizé la FCC, que imitaba una neoplasia de
tronco encefdlico; sin embargo estos hallazgos
en el texto de una FCC estdn de acuerdo con
congestion venosa(4,11,16). En la cual es
necesaria restablecer el flujo normal pronta-
mente para evitar devastadoras secuelas como
infartos venosos o hemorragias(14). La lesion
que presenta nuestro paciente capta de
manera difusa el gadolinio, lo que segun la
literatura son sugestivas de infartos venosos y
son mds propensos a tener complicaciones
hemorragicas. Especulandose ademds que el
realce con gadolinio es indicativo de lesion
irreversible; sin embargo, esto ha sido negado
por reporte de casos que demuestran lo
contrario, luego de haber sido sometidos a
embolizacion(4,9). En el caso que presenta-
mos, a pesar de tener una lesién captadora
de contraste en tronco encefdlico, hubo recu-
peracién notable luego de la embolizacion.
La congestiéon venosa del tronco encefdli-
co aunque es una complicaciéon rara de una
FCC, es potencialmente seria y requiere
tratamiento inmediato. Se debe tener en
cuenta los patrones de drenaje venoso(12).
Existen varios métodos para tratar las FCC. Se
prefiere la embolizacién endovascular usando
coils, balones desechables, stents o agentes
embolicos liquidos. También se puede usar
una combinacién de estos para lograr la
obliteracién completa de la fistula. El trata-
miento quirdrgico (ligadura ICA o empaque
de seno cavernoso) se utiliza raramente y
se realiza sélo en casos en los que la emboli-
zacién endovascular ha fracasado. A diferen-
cia de los CCF directos, la mayoria de los
CCF indirectos mejoran esponténeamente y a
menudo todas las manifestaciones clinicas se
resuelven sin intervencién vascular. Se ha
visto en pacientes tratados con embolizacién
con coils que el grado de oclusién tiene corre-
lacién directa con la mejora de la sinftoma-
tologia clinica. Una mejora notable de los
sintomas ocurre cuando el grado de oclusién
fue mas del 90%(17).

En conclusién, este es el primer caso repor-
tado en nuestro pais de una FCC asociada a
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congestion venosa en tronco encefdlico, La
cual es una complicacién rara pero potencial-
mente seria. Conocer su fisiopatologia es
importante para tener en cuenta esta posibili-
dad diagnéstica, sabiendo que el drenaje
venoso tiene un caracter fluctuante. El pronés-
tico de estos pacientes es bueno en la medida
que se haga un tratamiento oportuno y se
haga una oclusién completa de la FCC.
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Melas juvenil con mutacién mitocondrial ADN
T3271C:
Reporte de un caso

Marcela Alvarado’, Darko Quispe!

INTRODUCCION

MELAS (encefalopatia mitocondrial, acidosis
lactica y episodios stroke-like) es una enti-
dad clinica causada por una mutacién del
ADN mitocondrial (mtADN). Aproximadamen-
te el 80% de los casos de MELAS demues-
tran una mutacién de transicién en A->G en
el nucledtido par 3243 en el ARN de transfe-
rencia mitocondrial. La mayoria de pacientes
tienen el fenotipo clésico del sindrome MELAS:
episodios strokelike con déficit neurolégico
focal (por lo general en <15 anos), convul-
siones, hipoacusia, cefalea episédica con
vomitos, debilidad muscular, grados varia-
bles de demencia, y estatura corta (1-3).
Otro 7-15% de pacientes con MELAS presen-
tan mutacién de transicion T->C en la  posi-
cion 3271 en el tARN mitocondrial. Muchas
caracteristicas clinicas del 3271 son similares a
aquellos con la mutacién 3243, pero la expre-
sion puede ser en edades mds tardias (1,6).
Ala fecha hay pocos casos publicados con
la mutacion 3271, la mayor parte de ellos
en poblacién japonesa; nosotros presentamos
un paciente con dicha mutacién y describi-
mos sus caracteristicas clinicas e imagenolégi-
cas.

CASO CLINICO:

Paciente varén de 25 afos de edad, natu-
ral y procedente de Loreto, sin antecedentes
de importancia. Nueve meses antes de su
ingreso cursé con cefalea opresiva intensa a
predominio frontal, irradiado a region
retro-ocular, fotofobia, luego se agregé crisis
ténico clénica generalizadas de aproximada-
mente 3 minutos de duracién con poste-
rior desorientacion y alza térmica, por lo
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que fue llevado a un hospital de la zona, en
donde se le diagnosticé malaria (no especifica
el tipo ni el tratamiento recibido), con aparen-
te resolucion de sintomatologia.

Siete meses antes de su ingreso, presenté
cefalea de similares caracteristicas, ocho crisis
tonico clonicas generalizadas sin recuperacién
de conciencia entre ellas, posteriormente noté
disminucion de la fuerza en hemicuerpo
izquierdo, acudié nuevamente a dicho hospi-
tal, en donde se le encontré una glicemia de
400 mg/dl, por lo que se le diagnosticé
diabetes mellitus tipo 2 y la TAC cerebral
mostré una lesion similar a un ictus isqué-
mico, a su alta recibié metformina y fenitoi-
na, y semanas después el déficit motor remitié
en forma completa.

Tres meses antes de su ingreso reaparecieron
la cefaleay las crisis de similares caracteristi-
cas, asociado a amavurosis fugax, y disartria
leve, por lo que decidieron referirlo a nuestra
institucion con el diagnéstico presuntivo de
proceso expansivo intracerebral y fue mane-
jado en forma ambulatoria.

Dos semanas antes de su ingreso, presen-
t6 cefalea opresiva intensa global, fotofobia,
sonofobia, crisis epilépticas sin recuperacién
de conciencia entre ellas, post ictal con
desorientacién, confusién y afasia motora que
persistié hasta el momento de su ingreso, por
lo que fue llevado a emergencia de nuestra
institucién.

Al examen fisico se encontré a un paciente
despierto, desorientado en persona, tiempo y
espacio, con hemiparesia derecha proporcio-
nal, Babinski ausente, hiporreflexia generali-
zada, lenguaje muy poco fluente con mucha
dificultad para la nominacién, comprensién y
repeticion conservadas, no estuvo afectada la
sensibilidad, la coordinacién, ni los nervios
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craneales, no se evidencié hemianopsia.

El hemograma revelé 13 600 leucocitos, con
linfopenia y neutrofilia, hemoglobina 12g/dl,
glucosa 130mg/dl, creatinina 0.92mg/dl.
Electrolitos en sangre arterial:  sodio
137mmol/L, potasio 4.1mmol/L, lactato
2.5mmol/L; dcido lactico en sangre venosa
3.79 (VN:0.55-3.10).

Andlisis de LCR: reaccién inflamatoria 1+,
proteinas: 86mg% (VN: 15-45mg%), glucosa:
44mg% (VN: 40-76mg%), cloruros: 760mg%
(VN: 720-750mg%), células: 2 (linfocitos
100%), cultivo: negativo, tinta china: negati-
vo, acido ldctico: 4.28. Electromiografia: no
evidencio lesion de nervio periférico ni muscu-
lar.

Estudio de RMN cerebral mostré lesiones
multifocales en regiones temporoparietooc-
cipitales a predominio izquierdo que restrin-
gen a la difusién, que cruzan territorios vascu-
lares tipicos, con tumefaccion de las circunvo-
luciones; asimismo marcada atrofia de

sustancia blanca con dilatacién ventricular y
preservacion de estructuras hipocampales
(Figura 1y 2).

El estudio molecular fue positivo para la
secuencia del gen tRNA Leu (UUR) con una
esta

mutacion  T3271C la  cual también
fenotipicamente asociada a MELAS.

DISCUSION:

En el sindrome MELAS se considera el inicio
mas frecuente de la enfermedad entre el
rango de 02 y 20 anos de edad en un 70% de
los casos, en nuestro paciente sin embargo la
edad de presentacién fue un poco mas tardia
(25 afos), debutando con cefalea de tipo
migranosa, la cual en MELAS se describe en
un 77% de los casos y crisis ténico clénica
generalizada, lo cual en MELAS se da en un
96% de los casos, y eventos repetitivos de
strocke like, asociado con MELAS en un 99%
de los casos, en los cuales predomina la
afeccién de regiones posteriores del cerebro,
ademas estuvo acompanado de afasia motora
reversible, amaurosis fugax y cefalea migra-
Aosa. En el 80% de pacientes con MELAS
cursan con diabetes mellitus tipo 2, como
es el caso de nuestro paciente en el que fue
confirmado y controlado desde su segundo
evento. Cuando se le realiza al paciente medi-
ciones de dcido lactico tanto en sangre
venosa, arterial y en LCR se encuentran
valores por encima de lo normal, lo cual se
produce en MELAS con una frecuencia del
94%.

La RMN encéfalo con contraste mas difusion
mostré lesiones hiperintensas temporo-occi-

Figura 1: .

RMN cerebral FLAIR axial. A la derecha: hiperintensidad y tumefaccion cortical/subcortical tempo-

rooccipital y dilatacién de las astas temporales. A la izquierda: hiperintensidades multifocales, en territorios parieto

occipitales bilaterales.
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pital izquierda sin territorio vascular definido
de predominio cortical con poca afectacion
de la sustancia blanca profunda con ventri-
culomegalia, que restringe la difusion y
angiografia normal, caracteristico de MELAS,
no se aprecio el signo del pulvinar.

El edema citotéxico gradualmente evolucio-
na después de un episodio agudo de tipo
ictus en pacientes con MELAS, y esto puede
superponerse con hiperperfusién y edema
vasogénico. El edema puede ser reversible o
puede evolucionara encefalomalacia, lo que
sugiere un dano irreversible. (8)

La confirmacién de MELAS se puede realizar
con un estudio genético de ADN mitocondrial
siendo la mutaciéon subyacente mas comun
tRNA Leu en la posicién 3243 A>G, sin
embargo para nuestro paciente fue positivo
para la secuencia del gen tRNA Leu (UUR)
con una mutacién T3271C la cual también
estd fenotipicamente asociada a MELAS,
pero que raramente se ha reportado fuera
de japon; sin embargo se debe remarcar que
MELAS también se considera una patologia
poligenética con al menos 29 mutaciones
puntuales asociadas, de las cuales 7 muta-
ciones puntuales son identificados en el gen
mitocondrial tRNA Leu. La mutacién hetero-
plasmdtica T3271C, estd relacionada con
sintomas leves en la infancia y a una fase
terminal rapida que simula encefalitis. (5) (6)
(7)

Se inicia tratamiento sintomdtico y posterior-
mente a su diagnéstico genético, se inicia
tratamiento con l-arginina, con mejoria parcial
de los sintomas de ingreso, quedando secuela
deterioro cognitivo, con controles adecuados
de glicemia.

La L-Arginina es un importante precursor
de oxido nitrico, que puede reducir el dafo
isquémico en la fase aguda de la isquemia
cerebral focal por aumento de la microcircu-
lacion cerebral, mejora los sintomas y minimi-
za  las anormalidades en la resonancia
magnética y en la espectroscopia. (9) (10)
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Monoparesia motora pura braquial como
manifestacién de infarto cerebral cardioembélico:
Reporte de un caso

Pure motor monoparesis as a manifestation of cardioembolic cerebral infarction.
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RESUMEN

La monoparesia motora pura (MMP) es
un déficit motor aislado en una extremi-
dad, superior o inferior, producido por un
evento vinculado a enfermedad cerebro-
vascular. Es un trastorno raro y podria
confundirse con otras causas de déficit
motor por lo que la diferenciaciéon con
otras etiologias se debe realizar a través
de una adecuada evaluacién clinicay de
estudios de neuroimdégenes. Se reporta
el caso de una paciente de 56 afos de
edad con antecedente de hipertension
arterial, que debuta subitamente con
una monoparesia motora pura braquial
izquierda. En la IRM cerebral se evidencié
hiperintensidad en los protocolos de
FLAIR y difusién e hipointensidad en el
coeficiente de difusion aparente (ADC) en
el territorio de arteria cerebral media
derecha, segmento M4, correspondiente
al drea prerolandica en la distribucion
somatotépica del miembro superior. Se
discuten diferentes aspectos etiolégicos y
de tratamiento de este cuadro. En
pacientes que presenten déficit motor
agudo de una extremidad, con historia
de factores de riesgo vascular, debe

Departamento de Enfermedades Neurovasculares, Instituto Nacional de Ciencias

considerarse activamente la posibilidad
diagnéstica de MMP.

PALABRAS CLAVE: Monoparesia motora
pura, monoparesia, infarto cerebral.

SUMMARY

The pure motor monoparesis (PMM) is an
isolated motor deficit in an upper or
lower extremity usually related to a cere-
bro-vascular disease. It is a rare condition
that can be easily confounded with other
pathologies, reason for which should be
carefully differentiated through clinical
assessment and neuroimaging studies.
We report the case of a 56 year-old
woman who suddenly presented pure left
brachial monoparesis as a manifestation
of a right middle cerebral artery stroke.
Brain MRl showed a hyperintensity in
FLAIR and diffusion protocols, and a
subintensity in the apparent diffusion
coefficient (ADC) in the territory of M4
segment of the right middle cerebral
artery, corresponding to the prerolandic
area in the somatotopical distribution of
the upper limb. Different etiologies of an
management strategies for this condition
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are discussed. The diagnosis of PMM
due to ischemic stroke should be consi-
dered in patients presenting an acute
motor deficit in one extremity, braquial
or crural, and with history of vascular
risk factors.

KEY WORDS: Pure motor monoparesis,
monoparesis, stroke.

INTRODUCCION

La monoparesia motora pura (MMP), es
un déficit motor aislado en una extremi-
dad, superior o inferior, cuyas causas
incluyen multiple etiologias pudiendo ser
secundaria no sélo a trastornos neurolé-
gicos centrales como esclerosis lateral
amiotréfica, neuropatia motora multifo-
cal con bloqueo de conduccién persis-
tente, atrofia muscular espinal segmen-
taria juvenil, enfermedad cerebrovascular
o periféricos como radiculopatia cervi-
cal, compresién ulnar distal en el canal
de guyon, miastenia gravis, entre otras
patologias.

Cuando se produce después de un
evento de enfermedad cerebrovascular
isquémico o hemorrdagico, la cual no se
acompana de disfuncién sensorial ni de
nervios craneales es mas comdn la mono-
paresia motora pura braquial que la
crural. Muchos estudios han demostrado
que los infartos del giro precentral se
presentan como MMP de miembro supe-
rior (2). Algunos indican que la regién
causante es la porcién posterior del giro
precentral (3), en donde muestran que
los pacientes con MMP de extremidad
superior tienen debilidad distal dominan-
te, mientras que algunos casos mostraron
debilidad proporcional. En el caso de
lesiones pequefas la debilidad distal se
reporta como predominante en determi-
nados dedos, sobre todo ulnares vy se
localizan mas medialmente que las
asociadas con la participacién predomi-
nantemente radial en el drea presunta
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de representacion de la mano de Iq
corteza motora.

Los pacientes con lesiones grandes
tienen una afectacién uniforme de log
dedos. Ademés de la MMP debido ¢
infartos corticales que imitan la pardlisis
radial o cubital, también se ha informa-
do de un caso de infarto del giro precen.
tral imitando una pardlisis del nervip
interéseo anterior (4).

En un estudio multicéntrico se determi.
né que la presentacién de monoparesiq
en pacientes con enfermedad cerebrovas.
cular aguda es rara, encontrandose en
sélo el 1% en un registro de 21 anos en
un total de 4802 pacientes, los cuales
cumplieron con los criterios clinicos de
monoparesia motora pura en cara (22%),
brazo (63%) o pierna (15%) (1).

Se presenta el caso de una paciente de
56 anos con manifestacion de monopa-
resia motora pura braquial izquierda
de inici6 sUbito como manifestacién de
un infarto cerebral dependiente del terri-
torio de la arteria cerebral media lzquier-
da, segmento M4 de etiologia cardioem-
bélica.

REPORTE DE CASO

Paciente mujer de 56 afos de edad,
dominancia diestra, con antecedente de
obesidad mérbida e hipertensién arterial
desde hace 14 afos con tratamiento
irregular. Presenté  un tiempo de enfer-
medad de 5 horas de inicio suUbito,
caracterizado por disminucién de fuerza
muscular en miembro superior izquierdo.
Al examen fisico de ingreso presenté PA
180/115mmHg. Se enconiré orientada
en tiempo espacio y persona, presentd
facies simétrica y monoparesia braquial
izquierda a predominio distal 3/5. El tono
muscular se encontré disminuido Yy
presenté hiporreflexia osteotendinosal|
(+/+++) en el miembro superior
izquierdo. La sensibilidad, marcha, trofis-
mo y los nervios craneales estuvieron sin
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Figura 1: Resonancia magnética cerebral con cortes axiales en protocolo FLAIR (A), difusién (B) con hiperintensi-
dad y en el protocolo ADC (C) hipointensidad cortical a nivel de giro precentral derecho, territorio correspondiente
a arteria cerebral media derecha en su segmentos corticales (M4) compatible con infarto cerebral agudo.

alteraciones. La puntuacién en la escala
de NIHSS al ingreso fue de 2 puntos y
tuvo un puntaje en la escala de Rankin
modificada de 2 puntos.

En cuanto a los examenes de laborato-
rio: hematocrito, hemoglobina, formula
leucocitaria, recuento plaquetario, perfil
de coagulacién, glucosa, funcién hepati-
ca, renal y perfil lipidico estuvieron
dentro de los rangos normales. Asimis-
mo, las pruebas serolégicas para VIH y
sifilis fueron negativas.

En el ecodoppler carotideo y vertebral se
evidenci6 estenosis del 28% de la arteria
carétidainterna derecha con flujos norma-
les. En la ultrasonografia doppler trans-
craneal no se evidencié estenosis ni oclu-
sion de las arterias intracraneales. En el
ecocardiograma transtordcico se eviden-
ci6 hipertrofia concéntrica severa del
ventriculo izquierdo y en el examen de
HOLTER de 24 horas se evidencié fibrila-
cién auricular paroxistica. En la electro-
miografia de miembro superior izquier-
do no se evidenci6 lesion de nervios
periféricos ni patologia muscular.

La tomografia espiral multicorte (TEM)
cerebral sin contraste no mostré altera-
ciones. En la imagen por resonancia mag-
nética (IRM) cerebral (Figura 1) se eviden-
ci6 hiperintensidad en los protocolos de
FLAIR y difusién; e hipointensidad en el

coeficiente de ifusién aparente (ADC) en
el en territorio de arteria cerebral media,
en el segmento M4, correspondiente al
area preroléndica en la distribucion
somatotépica del miembro superior.

La paciente tuvo un puntaje de CHA
DS-VASc motora pura y monoparesia
con sinfomas sensoriales, de 5 puntos
y de HAS-BLED de 3 puntos. Recibié trata-
miento anticoagulante y presentd una
evolucion clinica favorable, alos 2 meses
tuvo un puntaje en la escala de NIHSS de
1 punto y en la escala de Rankin modifi-
cada 1 punto; no ha presentado recurren-
cias.

DISCUSION

Los eventos cerebrovasculares que cursan
con monoparesia motora pura (MMP) y
gislada de una extremidad superior o
inferior son sindromes inusuales y poco
reconocidos; reportados en diferentes
estudios con una prevalencia de 2% a
13% (5).

Un estudio describe los criterios de MMP
debido a enfermedad cerebro vascular
como la presencia de un primer episodio
de enfermedad cerebrovascular agudo
(isquémico o hemorragico), déficit motor
en una sola parte del cuerpo (cara, brazo
o pierna), no déficit sensorial (dolencias
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subjetivas y examen clinico), y sin déficit
de campo visual (1); mientras que en
otro estudio los describe como la pre-
sencia de paresia de miembros sin altera-
cién sensorial, déficit de coordinacion o
déficit de lenguaje, ausencia de compro-
miso significativo del habla o de la hemi-
cara ipsilateral y déficit motor causa- do
por un episodio de enfermedad cerebro-
vascular isquémica o hemorrdgica confir-
mado clinica e imagen légicamente (6).
Como fue la presentacién clinica de nues-
tra paciente en la que se evidencié facies
simétrica y monoparesia braquial izquier-
da a predominio distal con sensibilidad
conservada. Sin embargo, algunos repor-
tes de monoparesia debido a infarto
cerebral, especialmente aquellos con
infartos corticales, incluyen monoparesia
y a menudo son dificiles de diferenciar
claramente (7).

El caso que reportamos cuenta
semiologia integra de MMP.

El infarto cerebral cortical puede ser mas
propenso a causar monoparesia motora
pura que las lesiones mas profundas;
que con frecuencia causan hemiparesia
motora pura, porque los axones motores
descendentes se compactan en una
pequefa drea subcortical, cdapsula inter-
na vy tronco encefdlico (presentdndose
como wun sindrome lacunar motor
puro)(8).

En este sentido, el infarto cortical del
drea del giro precentral o del lébulo
parietal, son frecuentemente reportados
como las zonas principalmente afectadas
en el caso de monoparesia de miembro
superior (1), a su vez infartos superficia-
les, infartos de convexidad cerebral (lesio-
nes medio Rolandicas), infartos del terri-
torio de la arteria cerebral media (ACM)
en su divisién anterior, infartos superfi-
ciales de ACM de territorio posterior vy
ramas piales de la ACM también pueden
estar relacionados con MMP braquidal
(9-11), compatible con los hallazgos en

con
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las neuroimagenes presentados por nues-
tra paciente.

La monoparesia distal aislada se ve con
mayor frecuencia en la monoparesia
motora pura cortical que en las subcorti-
cal. Los déficits faciales se asociaron
mds frecuentemente a lesiones subcorti-
cales, y el déficit motor en el miembro
inferior con lesiones de arteria cerebral
anterior (1). Debido a que el déficit
neurolégico puede estar restringido a la
debilidad de un grupo particular de
dedos, y no tiene signos corticales, pira-
midales ocerebelosos puede ser diagnos-
ticado erréneamente como neuropatia
radial, ulnar o plexopatia (5).

Aunque los pacientes que presentan
compromiso del flexor de la mufeca
también han sido reportados como MMP,
la afeccién predominante de los exten-
sores de la muneca es mucho maés
frecuente (3,12), y no hay muchas
diferencias entre los extensores y los
flexores de los dedos con los infartos
del giro precentral. Los reflejos osteoten-
dinosos (ROT) de la extremidad afectada
en el caso de un infarto del giro precen-
tral que se presenta como MMP son
normales o simétricos en algunos pacien-
tes. En particular son evidente en pacien-
tes con debilidad aislada de dedos (13)
como también debilidad aislada de
hombro. Sin embargo, algunos casos con
debilidad particular de dedos muestran
ROT presentes en la extremidad afecta-
da. El signo de Babinski estd ausente en
la mayoria de los casos. Un estudio
sobre infartos corticales con manifesta-
ciones de  MMP braquial, mostré patro-
nes de ROT simétricos y disminuidos. (13)
La MMP con frecuencia ocurre después
de infartos corticales y reportes mas
antiguos sugieren que la MMP debido a
infartos lacunares es raro (14). En con-
traste, un gran estudio indicé que las
etiologias de MMP debido a infarto cere-
bral con enfermedad de pequenos vasos
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en el 39,2%, cardioembolismo en el
15,7% y aterosclerosis en el 9,8% (1), lo
que indica que la enfermedad de peque-
fios vasos es la causa mds comun de
MMP. En el caso de la paciente la etiolo-
gia fue cardioembélico por fibrilacién
auricular, habiendo una corresponden-
cia clara entre la imagen y cuadro clinico
presentado.

Ningun factor o causa de riesgo espe-
cial podria estar asociado con ninguno
de los subgrupos de monoparesia. Estos
resultados muestran que las investiga-
ciones en pacientes con monoparesia
deben considerar el mismo rango de
etiologias que en pacientes con enfer-
medad cerebrovascular en general (1).

Es importante incluir las lesiones cere-
brales como un diagnéstico diferencial
para MMP debido a isquemia cerebral y
la anamnesis es clave para el diagnéstico
donde(1) tipicamente, la mononeuropa-
tia, como la pardlisis del nervio radial o
ulnar, tiene un evento de compresién
previa; de manera que el inicio sUbito de
la monoparesia sin un evento de compre-
sién puede ser una pista de que la MMP
se debe a la isquemia cerebral (6). Los
factores de riesgo de enfermedad cere-
brovascular como la hipertension, diabe-
tes mellitus, fibrilacién auricular o hiperli-
pidemia juegan un papel importante en
la sospecha de la MMP debido a infar-
tos cerebrales. Los pacientes con MMP
debido ainfarto cerebral muestran debi-
lidad predominantemente distal y algunos
tienen debilidad radial o cubital.

El uso del protocolo de difusién en la
IRM cerebral es una herramienta impor-
tante en el diagnéstico de infarto en esta
drea ya que proporciona una vista facil-
mente disponible de la region del infarto
agudo. La TEM cerebral por si sola
muchas veces es insuficiente para diag-
nosticar la mayoria de estas lesiones(8).
En este caso, la TEM cerebral sin contras-
te no mostré alteraciones, a diferencia

de la imagen por resonancia magnética
(IRM) cerebral (figura 1), en que se
evidencié hiperintensidad en los protoco-
los de FLAIR y difusién e hipointensidad
en el coeficiente de difusién aparente
(ADC) en el en territorio de arteria cere-
bral media, en el segmento M4, corres-
pondiente al drea prerolandica en la
distribucién somatotépica del miembro
superior.

Un gran estudio sobre MMP publicado
en el 2005, mostré6 que el 41% de los
pacientes regresaron a sus actividades
anteriores y el 41% de los pacientes requi-
rié alguna asistencia, lo que indica que
la evolucién clinica de la MMP es gene-
ralmente favorable (1); pero la enferme-
dad cerebrovascular isquémica recurrente
ocurrié a una tasa del 9% por afo (8).
Debido alo poco frecuente de MMP
por isquemia cerebral y a que pocos
reportes en la literatura describen el
sindrome motor puro adecuadamente o
no proporcionan correlaciéon clinica o
anatémica sustantiva, con lo cual puede
ser mal diagnosticado imitando a
menudo a una neuropatia periférica
debido a la falta de signos del tracto
piramidal o compromiso del lenguaije,
con la presentacion de este caso se
quiere enfatizar la importancia del correc-
to diagnéstico que incluya las lesiones
cerebrales como un diagnéstico diferen-
cial en los casos de monoparesia para un
adecuado y oportuno diagnéstico y trata-
miento.

CONCLUSIONES

En el caso que presentamos, por la
concordancia clinica-imagenolégica,
sumado a los resultados de estudios
cardiolégicos positivos a fibrilacion auri-
cular, se concluye en el diagnéstico de
MMP braquial izquierda debido a infarto
de la arteria cerebral media derecha,

segmento M4, de origen cardioembodlico.
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Debe considerarse el diagnéstico de MMP
debido a infarto cerebral en los pacien-
tes que presenten déficit motor agudo de
una extremidad, superior o inferior, vy
que tengan factores de riesgo vascu-
lares, en vista de que el diagnéstico y
tratamiento oportunos pueden influenciar
positivamente en la evolucién clinica de
los pacientes.
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