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Editonal

Hernandez Antequera

Director de la IV Jornada de Divulgacion Cientifica

Alla por noviembre de 2014 iniciamos el proyecto de las Jornadas de Divulgacion Cientifica para ensefiar
aelaborar un articulo cientifico y a exponerlo en publico, primordialmente en los congresos.

Vamos ya por la cuarta edicion, aplicando las mejoras que hemos aprendido cada afio que ha pasado.

En esta edicion hemos apreciado un menor numero de trabajos recibidos, aunque el nivel cientifico ha
sido mayor. Esto nos confirma que el esfuerzo que transmitimos para ensefiar a redactar los trabajos ha
dado su fruto. Los propios residentes ya seleccionan el trabajo que deben mandar, eliminando ellos
mismos los que no se ajustan a las normas y a un criterio de calidad.

Como en otros afios, todos los trabajos seleccionados se editan en un libro registrado e indexado en la
Biblioteca Nacional, con su correspondiente ISBN. Este libro en formato electronico estd presente,
como los anteriores, en la pagina web del Colegio de Médicos de Caceres.

Los diez mejores se exponen y se defienden en publico, decidiendo un jurado, los tres mejores que
reciben una beca para libros o congresos. Debo decir que la seleccion de los mismos es muy refiida,
siendo las décimas las que deciden.

Tanto en la primera seleccion asi como en la evaluacion de los diez expuestos oralmente ni son todos los
que estan, ni estan todos los que son. Es muy dificil aunar criterios para su seleccion; por ello se decide
por décimas muchas veces a los primeros.

Los 5 mejores se editan en la revista Extremadura Médica. Por ello, el presente nimero es un
monografico dedicado a ellos.

Creo que disfrutaréis leyendo y aprendiendo de los articulos.
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Casos Clinicos

GANADORA IV JORNADA DE DIVULGACION CIENTIFICA

Hepatitis granulomatosa como inicio de
presentacion de sarcoidosis

P. Mata Romero; P.L. Gonzalez Cordero; H.C. Ferreira Nossa; D. Martin Holgado; M. Fernandez

Bermejo.

Servicio de Aparato Digestivo. Complejo Hospitalario Universitario de Caceres.

RESUMEN.

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa de
etiologia desconocida que puede afectar a cualquier
organo, cuya forma de presentacion mas frecuente es
la pulmonar. La presentacion hepatica de forma
aislada y como primer sintoma es infrecuente, con
pocos casos publicados. Se presenta el caso de una
mujer de 61 afios con sintomas iniciales de colestasis
disociada y hepatitis granulomatosa  siendo
diagnosticada de sarcoidosis sistémica. Se realiza
descripcion de esta forma infrecuente de presentacion
de la sarcoidosis, con el diagndstico diferencial con
otras causas de granulomatosis hepatica.

PALABRAS CLAVE.
sarcoidosis

Hepatitis granulomatosa,
extrapulmonar, granulomas.

INTRODUCCION.

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica de
etiologia desconocida, que cursa con la formacion de
granulomas no caseificantes, que pueden afectar a
cualquier 6rgano de forma variable. La forma mas
frecuente de presentacion es la sarcoidosis pulmonary
la aparicion de adenopatias hiliares bilaterales. Enun
30% de los casos se presenta de forma
extrapulmonar."” Aunque la afectacién hepatica

Direccién de correspondencia:
pmataromero@gmail.com

puede ser frecuente en la sarcoidosis sistémica, la
afeccion aislada y como primer sintoma es
infrecuente. ‘> *"* El diagnostico de la sarcoidosis
hepatica se realiza al demostrar la presencia de
granulomas no caseificantes hepaticos en la biopsia'y
excluir otras causas. “*”

DESCRIPCION DE UN CASO.

Mujer de 61 afos remitida para estudio por presentar
hipertransaminasemia y colestasis disociada, sin
sintomatologia asociada. Entre sus antecedentes
personales destaca la enfermedad de Méniere con
hipoacusia neurosensorial y endometriosis por lo que
preciso histerectomia con doble anexectomia. En su
tratamiento habitual no se incluyen farmacos
hepatotdxicos. No presenta manifestaciones clinicas
de enfermedades autoinmunitarias. La exploracion
fisica esta dentro de limites de normalidad, con buena
ventilacion pulmonar y ausencia de hepatomegalia.
En los datos de laboratorio presenta
hipertransaminasemia (GOT/AST: 39 UI/I,
GPT/ALT: 43 Ul/l y colestasis (GGT: 161UI/1, FAL:
126 UI/1), con bilirrubina total 1,11 mg/dl y colesterol
total de 244 mg/dl: resto de estudio de hepatopatias,
incluyendo autoinmunidad y serologia amplia con
virus hepatotropos normales. En la ecografia
abdominal presenta un higado de tamafio normal sin
alteraciones focales, con presencia de colelitiasis. Se
realizd biopsia hepatica en la que se describe la
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presencia de granulomas no caseificantes de
predominio portal, constituidos por macrofagos,
linfocitos, células de habito epitelioide, y algunas
células gigantes multinucledas. Los espacios porta y
biliares estaban respetados. No existia fibrosis, ni
depdsito de material biliar, ni grasa (Figura 1 y 2).

Tras los resultados de la biopsia hepatica y el
diagnostico de hepatitis granulomatosa, se amplia el
estudio para hacer un diagnostico diferencial con
Mantoux (que es positivo), radiografia de torax con
engrosamiento hiliar bilateral (Figura 3) y TAC
toracico que demuestra la presencia de adenopatias
prevasculares, paratraqueales derechas e izquierdas y
subcarinales.  Se realizd una broncoscopia con
citologia y biopsia pulmonar siendo ambas negativas
para micobacterias o células malignas. En las biopsias
de las adenopatias hiliares se encontrd linfadenitis
granulomatosa tipo sarcoidea con necrosis fibrinoide
focal, siendo diagnosticada, después del inicio de la
hipertransaminasemia, de sarcoidosis pulmonar
estadio I.

DISCUSION.

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica,
caracterizada por la formacion de granulomas no
caseificantes, que pueden afectar de forma variable a
todos los 6rganos."” La etiologia y la patogénesis de la
sarcoidosis siguen siendo desconocidos . Se plantea
una hipdtesis con una etiologia multifactorial en la que
pueden influir la genética, factores ambientales o
exposicion a agentes infecciosos.  La incidencia
estimada es de 10-20 casos por cada 100.000
habitantes/afo, aunque no se conoce con certeza. Es
variable en funcion del area geografica, la raza y los
antecedentes familiares. Suele aparecer en pacientes
entre 20 y 60 afios de edad.

La sarcoidosis suele afectar al pulmon de forma
inicial. En aproximadamente la mitad de los casos se
detecta incidentalmente por la presencia de
ensanchamiento hiliar bilateral o por opacidades
reticulares pulmonares en una radiografia de torax."
La afectacion hepatica en la sarcoidosis sistémica
aparece en un 50-65% de los pacientes con la
presencia de granulomas en la biopsia hepatica “*”.
Hasta en un 30% de los casos la sarcoidosis se
manifiesta de forma extrapulmonar. ® Sin embargo, la
afectacion hepatica aislada y como primer sintoma es
raray hay pocos casos descritos. “**""

La mayoria de pacientes con sarcoidosis hepatica
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suelen ser asintomaticos. Solo se evidencian
alteraciones bioquimicas, generalmente colestasis
disociada con elevacion de fosfatasa alcalina y
gamma glutamil transpeptidasa, mientras que las
transaminasas pueden estar normales o elevadas. La
enzima convertidora de angiotensina puede estar
elevada, pero es normal en el 25 % de los pacientes.
En la exploracion fisica un 20% tiene hepatomegalia,
siendo la esplenomegalia menos frecuente.”” Solo un
5-15% presentan formas sintomaticas que incluyen
dolor abdominal, fiebre, pérdida de peso, ictericia, y
en menor proporcion cirrosis, hipertension portal,
enfermedad colestasica, o trombosis de la vena porta.
En el estudio radioldgico por TAC con contraste se
puede 1identificar hepatomegalia y nddulos
hipodensos de tamafio variable (1-3 cm). La biopsia
hepatica sirve para el diagnostico tras estudio
etiologico habitual. El diagnostico de la sarcoidosis
hepatica consiste en demostrar la presencia de
granulomas hepéticos en la biopsia. La incidencia de
granulomas hepaticos en una biopsia es de un
2-15% “'"'"". Se deben excluir otras causas en las que
pueden aparecer granulomas, como la colangitis biliar
primaria, tuberculosis y otras infecciones por
micobacterias, enfermedades fungicas, Fiebre Q,
Brucelosis, neoplasias, enfermedades
autoinmunitarias, reaccion a drogas. **”

Los granulomas hepaticos no suelen producir dafio
estructural hepatico, aunque hasta un 6% de pacientes
con sarcoidosis hepatica puede desarrollar cirrosis .
Aunque suelen ser asintomaticos, son la primera
manifestacion cli para ampliar el estudio y
diagnosticar una enfermedad sistémica. © La
descripcion histolégica del granuloma puede ayudar
al diagnostico etiologico. Existen cuatro formas
histologicas reconocibles (Tabla 1). Los granulomas
que sugieren sarcoidosis son no caseificantes, o no
productores de necrosis, y suelen tener una
localizacion portal o periportal. En fases activas de la
sarcoidosis pueden liberar a la circulacion sistémica
proteinas, como la enzima convertidora de
angiotensina, que esta elevada en un 70% de pacientes

Jos 3.4,9)
con granulomas hepaticos ~" .

Las causas mas frecuentes de granulomas hepaticos
aislados descritos en la literatura son la colangitis
biliar primaria (CBP), sarcoidosis, tuberculosis y
reaccion a drogas. Esta 4 causas suponen un 75% del
total de granulomas hepaticos . La proporcion varia
en funcidn de la localizacion geografica y el tipo de



poblacion “*'”. A nivel de Europa occidental la

principal etiologia parece ser la CBP, seguida de la
sarcoidosis. En paises del Este Europeo tiene mayor
incidencia la tuberculosis y la leishmaniasis. Existen
pocos casos publicados para conocer la prevalencia
real.

Las formas asintomaticas no precisan un tratamiento
especifico, pero no se debe retrasar el estudio
etiologico. El tratamiento de la hepatitis
granulomatosa en formas sintomadticas es con
tratamiento inmunosupresor con corticoides o
metotrexato. Dado que la tuberculosis es una forma
frecuente de presentacion, y la inmunosupression
podria agravar la enfermedad, se podria optar por
iniciar el tratamiento empirico con antituberculosos, y
si no hay respuesta tras 4-8 semanas iniciar el
tratamiento inmunosupresor . En nuestro caso no se
ha realizado tratamiento especifico ya que tras el
diagnostico etioldgico, la sarcoidosis no presentaba
afectacion sistémica considerando que era necesario
iniciar tratamiento inmunosupresor.

CONCLUSION.

La sarcoidosis hepatica como forma de presentacion
es poco frecuente y se manifiesta con la aparicion de
granulomas en la biopsia hepatica. Se plantea un reto
diagnéstico importante, ya que la mayoria de
pacientes estan asintomaticos y el unico hallazgo
suelen ser alteraciones analiticas. Se requiere una
biopsia hepatica en la que se demuestre la presencia
de granulomas y excluir otras etiologias que los
puedan producir siendo las més frecuentes en nuestro
medio la CBP y la sarcoidosis, precisando un
diagnodstico diferencial con tuberculosis antes de
iniciar tratamiento inmunosupresor. Hay pocos
estudios que indiquen la incidencia de estas
etiologias, y son muy variables en funcion de la
geografia y la poblacion. Ademdas dado que es una
presentacion poco frecuente obliga a estudios
retrospectivos, por lo que la incidencia es dificil de
calcular.

Figura 1: Biopsia hepdtica con granulomas hepdticos (aumento x 40)



Figura 2: Biopsia hepdtica con detalle de un granuloma (aumento x 100).

Figura 3: Adenopatias hiliares bilaterales en la radiografia de torax



Granulomas no caseificantes Sarcoidosis y Colangitis biliar primaria

Granulomas caseificantes, con Tuberculosis, micobacterias
necrosis

Granulomas con anillo de fibrina Linfoma de Hodking, CMV,
Leishmaniasis, Toxoplasma, Arteritis de
células gigantes, Fiebre botonosa,
Alopurinal

Lipogranulomas, vacuola lipidica | Aceite mineral
central

Tabla 1

EXTREMADURA

MEDICA




BIBLIOGRAFIA

l.- Talmadge E King, Jr. Clinical manifestations
and diagnosis of pulmonary sarcoidosis. (Internet).
Kevin R Flaherty: Uptodate; 2016.

2.- Talmadge E King, Jr. Extrapulmonary
manifestations of sarcoidosis. (Internet). Kevin R
Flaherty: Uptodate; 2016.

3.- Jeffrey S Berman. Gastrointestinal and hepatic
sarcoidosis. (Internet). Kevin R Flaherty: Uptodate;
2016.

4.- I. Jovici¢ et al., Isolated hepatic sarcoidosis.
Vojnosanitetski Pregled. 2014; 71,399—-403

5.- M. Giovinale et al., Atypical sarcoidosis: Case
reports and review of the literature. European Review
for Medical and Pharmacological Sciences.
2009;13,37-44

6.- S. P. Dourakis et al., A case of liver sarcoidosis
mimicking cirrhosis. Clinical Imaging. 2007; 31,
47-49

7.- L. Thanos, A. Zormpala, E. Brountzos, A.
Nikita, D. Kelekis, Nodular hepatic and splenic
sarcoidosis in a patient with normal chest radiograph.
European Journal of Radiology. 2002; 41, 1011

I O EXTREMADURA

MEDICA

8.- M. [. Tagbakan et al.,, Isolated hepatic
sarcoidosis mimicking liver microabscesses: A case
report. Irish Journal of Medical Science. 2014; 183,
503-505

9.- Steven Flamm,MD. Hepatic granulomas.
(Internet). C.Sanjiv: Uptodate; 2017.

10.- M. Sahin, G. Yilmaz, M. Arhan, I. Sen,
Hepatic granulomas in Turkey: A 6-year
clinicopathological study of 35 cases. Turkish Journal
of Gastroenterology. 2014; 25, 524-528.

11.- . D. R. Gaya, D. Thorburn, K. a Oien, a J.
Morris, a J. Stanley, Hepatic granulomas: a 10 year
single centre experience. Journal of clinical
pathology. 2003; 56, 850-853

12.- B. Geramizadeh, R. Jahangiri, E. Moradi,
Causes of hepatic granuloma: A 12-year single center
experience from southern Iran. Archives of Iranian
Medicine. 2011; 14,288-289.



Casos Clinicos

“Sindrome de la cabeza caida en la miastenia
gravis”. A proposito de un caso

C. Garcia Ceberino*; M. Donoso Dominguez**; P. Mata Romero***

*Residente de 2° ano de Medicina Familiar y Comunitaria. Centro de Salud San Jorge. Caceres.
**Residente de 2° afio de Anestesiologia. Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres.
***Residente de 2° aiio de Digestivo. Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres.

RESUMEN.

La Miastenia Gravis es un trastorno cronico de
naturaleza autoinmune que se caracteriza por la
produccion de autoanticuerpos contra los receptores
de acetilcolina de la membrana postsinaptica de la
placa motora. La caracteristica principal de la
miastenia gravis es la debilidad y fatigabilidad
muscular fluctuante siendo la debilidad ocular el
sintoma inicial mas comun. El diagndstico se basa en
la exploracion neuroldgica ante una clinica sugestiva,
confirmandose mediante estudio inmunolégico y
electrofisiologico. Sistematicamente, debera
complementarse con métodos por imagenes para
descartar patologia timica, cominmente asociada a la
enfermedad.

Presentamos el caso de un paciente con miastenia
gravis que respondid favorablemente al tratamiento.
El interés de este caso radica en la forma atipica de
presentacion de la enfermedad.

PALABRAS CLAVE.

Miastenia gravis, enfermedad autoinmune;
acetilcolina, debilidad muscular

SUMMARY

Myasthenia Gravis is a chronic autoimmune disorder
characterized by the production of autoantibodies
against the acetylcholine receptors of the postsynaptic
membrane of the motor plaque. The main
characteristic of myasthenia gravis is fluctuating
muscle weakness and fatigability, and the ocular

Direccioén de correspondencia:
cris_g 2490@hotmail.com

weakness 1s the most common initial symptom. The
diagnosis is based on the neurological examination
before a suggestive clinic, confirmed by
immunological and -electrophysiological study.
Systematically, it should be complemented by
imaging methods to rule out thymic pathology.

We present the case of a patient with myasthenia
gravis who responded favorably to the treatment. The
interest of this case lies in the atypical form of
presentation of the disease.

KEYWORDS.

Myasthenia gravis, autoimmune disease;
acetylcholine; muscular weakness

INTRODUCCION.

La miastenia gravis es un trastorno autoinmune
caracterizado por debilidad fluctuante y fatiga de
distintos grupos musculares, en la que intervienen
anticuerpos contra los receptores nicotinicos de
acetilcolina localizados en la membrana postsinaptica
de la unién neuromuscular. Se asocia con
enfermedades autoinmunes como la artritis
reumatoide, el lupus eritematoso sistémico, la anemia
perniciosa, la neuromielitis optica y la enfermedad
tiroidea autoinmune. Los sintomas pueden iniciarse a
cualquier edad, sin embargo suele haber una
distribucion bimodal con un pico temprano en la
segunda y tercera décadas (predominio femenino) y
un pico tardio en la sexta a octava década (predominio
masculino). Se trata de una patologia relativamente
poco comun, aunque la prevalencia ha aumentado,
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quiza por una mejora en el diagndstico de la
enfermedad y el aumento de la longevidad de la
poblacion. (1)

DESCRIPCION DEL CASO.

Se trata de un paciente varén de 71 afios de edad, sin
alergias medicamentosas conocidas, con antecedentes
de hipertension arterial en tratamiento con Irbesartdn e
hiperplasia benigna de prostata en tratamiento con
Mirabegron y Dutasterida/hidrocloruro de
tamsulosina, amigdalectomizado a los 11 afios de
edad. Consulté en el Servicio de Urgencias por
presentar un cuadro de debilidad muscular cervical de
caracter fluctuante empeorando a lo largo del
transcurso del dia y tras el ejercicio. Durante semanas
la debilidad progres6 hasta el punto de “tener que
sostener su cabeza porque se le caia”. Referia asi
mismo dificultad para la extension del tercer dedo de
la mano derecha de dos dias de evolucion. No referia
ptosis, diplopia, disartria, disfagia, disfonia y negaba
dificultad respiratoria. La anamnesis digestiva y
urinaria no mostré6 ningin sintoma adicional.
Tampoco referia pérdida de peso reciente.

A la exploracion fisica el paciente presentaba un
aceptable estado general, se mostraba colaborador,
afebril, y presentaba una tension arterial de 168/98
mmHg, una frecuencia cardiaca de 53 latidos por
minuto y una saturaciéon de oxigeno del 95%. No
presentaba hallazgos destacables en la auscultacion
cardiopulmonar y la palpacion abdominal.

La exploracion neurolégica puso de manifiesto
debilidad en ambas cinturas escapulares, en la
movilizacion cefalica y discretamente en la mano
derecha evidenciando fatigabilidad de la cintura
escapular cuando se solicitaba la elevacion de los
miembros superiores de forma repetitiva durante diez
ocasiones y de la musculatura cervical con dificultad
para la extension cervical tras el ejercicio. Tras la
deambulacion también mostraba debilidad
paravertebral, con lateralizacion a la izquierda y caida
de hombro izquierdo. La fatiga muscular mejord
después de unos minutos de reposo tras la
exploracion. No presentaba alteraciones del reflejo
fotomotor, diplopia ni ptosis palpebral. El resto de
pares craneales se encontraban dentro de la
normalidad. Los reflejos osteotendinosos se
encontraban ligeramente exaltados, con reflejo
cutaneo plantar flexor. No presentaba
fasciculaciones, amiotrofias ni alteraciones de la
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sensibilidad y las pruebas cerebelosas resultaron
normales.

Las pruebas complementarias realizadas en el
Servicio de Urgencias incluyeron una analitica
general con hemograma, coagulacién y bioquimica
sin hallazgos destacables y una radiografia
posteroanterior y lateral de térax, donde no se
apreciaba ensanchamiento mediastinico.

Con los datos anteriormente expuestos la sospecha
clinica fue una debilidad muscular en probable
relacion con una miastenia gravis, por lo que se
procedié al ingreso hospitalario en el Servicio de
Neurologia para completar estudio.

Durante su hospitalizacion se solicitd analitica con
hormonas tiroideas y marcadores tumorales
(Antigeno CA 19-9, Antigeno CA 72-4, Antigeno del
carcinoma de células escamosas, Antigeno
carcinoembrionario y enolasa neural especifica) ,
inmunidad con Ac anti-receptor de acetilcolina (anti
R-Ach), estudio neurofisiolégico y  tomografia
computarizada toracica, al tiempo que se inicié una
prueba terapettica con anticolinesterasicos
(piridostigmina oral) y corticoides con respuesta
clinica precoz muy significativa.

Los resultados de anticuerpos antirreceptores de
acetilcolina resultaron positivos > 0,2 nmol/l,
indicativo de miastenia gravis > 0,50 nmol/l,
compatible con enfermedad muscular o autoinmune
entre 0,20-0,50. La neuroelectromiografia de fibra
Unica y estimulacion repetitiva mostrd la existencia
deun trastorno de la unién neuromuscular compatible
con un patron miasteniforme mientras que el TAC
toracico no mostro alteraciones de las estructuras
mediastinicas.

Durante el ingreso el paciente evoluciono
favorablemente con remisién de la debilidad de la
musculatura cervical.

DISCUSION.

A pesar de tratarte de una patologia poco comun, la
miastenia gravis constituye el trastorno mas frecuente
de la transmision neuromuscular. La enfermedad se
encuentra mediada por autoanticuerpos de tipo IgG
que actiian contra el receptor de acetilcolina anivel de
la membrana post-sinaptica.de la placa motora. La
cantidad de acetilcolina liberada en cada impulso
disminuye normalmente tras la actividad repetida. En
el paciente miasténico, la disminucion en la eficacia
de la transmision neuromuscular junto con el



agotamiento normal produce la activaciéon de un
numero cada vez menor de fibras musculares por parte
de impulsos nerviosos sucesivos y, por tanto, un
aumento de la debilidad, o fatiga. (2) Enun 30-50% de
los casos encontramos niveles indetectables de
anticuerpos contra los receptores de acetilcolina,
pudiendo encontrar en este caso anticuerpos contra la
tirosina quinasa muscular (MuSK). Se considera que
los pacientes que tienen anticuerpos detectables para
el receptor de acetilcolina (AChR) o para la tirosina
quinasa receptora de musculo (MuSK) tienen
miastenia gravis seropositiva mientras que en el 6-
12% de los pacientes nos encontramos ante una
miastenia seronegativa con ausencia de ambos
anticuerpos. Aproximadamente la mitad de los
pacientes con miastenia puramente ocular son
seropositivos, en comparacion con aproximadamente
el 90 % de aquellos con enfermedad generalizada.(3)

El timo parece desempefar algin papel en este
proceso: en el 75% de los pacientes con miastenia
gravis se observan alteraciones timicas; en el 65% el
timo aparece hiperplésico; el 10% de los pacientes
presenta tumores timicos (timomas). El origen
preciso de la respuesta inmune no se conoce, pero
estas anormalidades del timo parecen desempefiar un
papel relevante en la génesis de los anticuerpos contra
los receptores nicotinicos de la placa motora. (4)

Los sintomas principales son la debilidad y
fatigabilidad de la musculatura voluntaria que afecta
sobre todo a grupos musculares proximales (cintura
escapular y pelviana) y a los inervados por pares
craneales. Esta clinica es caracteristicamente
fluctuante (varia de intensidad y empeora a lo largo del
dia), caracteristica importante que puede distinguir la
miastenia gravis de otros trastornos que también
pueden presentarse con debilidad, como la miopatia o
la enfermedad de la motoneurona, y fatigable
(empeora con la actividad continuada, mejorando con
el reposo).

La mayoria de los pacientes debutan en el 50% de los
casos con afectacion de la musculatura ocular
extrinsica en forma de ptosis o diplopia, de forma
bilateral y asimétrica. Esta sintomatologia puede ser la
unica forma de presentacion o generalizarse en el
trascurso de los dos afos posteriores al inicio de la
enfermedad.

Los musculos faciales y bulbares son también
frecuentemente afectados por la enfermedad. (5) El
compromiso bulbar aparece en el 15% de los casos y

se presenta como disfagia, claudicacion mandibular,
disfonia, rinolalia, dificultad para mantener el tono de
la voz, fatiga vocal, afonia intermitente y estridor,
sintomas que a menudo empeoran con el habla
prolongada. La debilidad de la musculatura facial
hace que el paciente parezca inexpresivo.

La debilidad de la musculatura de los miembros,
sobre todo de la musculatura proximal y cervical, se
presenta de forma inicial en el 10% de los casos. Los
musculos extensor y flexor del cuello se afectan con
frecuencia de forma que el peso de la cabeza puede
superar los extensores, produciendo un "sindrome de
la cabeza caida", como corresponde al caso de nuestro
paciente. Suele haber mayor afectacion de las
extremidades superiores que las inferiores en la
miastenia. Los extensores de la mufieca y los dedos y
los dorsiflexores de los pies estdn también
frecuentemente involucrados.

La participacion de la musculatura respiratoria
produce los sintomas mds graves en la miastenia
gravis, pudiendo conducir a insuficiencia respiratoria,
una situacion potencialmente mortal denominada
"crisis miasténica".(6)

Diversos factores pueden precipitar o agravar la
debilidad: estrés fisico o emocional, infeccion o tras la
exposicion a determinados farmacos como los
bloqueadores neuromusculares peri-operatorios,
aminoglucoésidos, quinina, quinidina, toxina
botulinica, ciprofloxacino, telitromicina y estatinas
entre otros. (1)

El diagnodstico se sospecha por la presencia de
debilidad y fatigabilidad muscular, sin pérdida de
reflejos ni alteracion de la sensibilidad u otras
funciones neuroldgicas y se confirma mediante
pruebas farmacoldgicas como la prueba del edrofonio
( el cloruro de edrofonio es un inhibidor de la
acetilcolinesterasa de accidon corta, que prolonga la
duracion de la accion de la acetilcolina en la unidén
neuromuscular, aumenta la amplitud y la duracion del
potencial en la placa terminal mejorando la ptosis y
las oftalmoparesias) electrofisiologicas y deteccion
de anticuerpos. La tomografia axial computada debe
realizarse en todos los pacientes con miastenia gravis
confirmada para excluir la posibilidad de timoma (3)

El paciente que presentamos debutd con sintomas
poco habituales y muy inespecificos lo que dificulto el
diagnostico inicial. En este sentido el debut clinico de
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la miastenia puede ser muy insidioso, y su
presentacion muy variada pudiendo mimetizar
cuadros muy diversos. Esta heterogeneidad biologica
y clinica de la miastenia gravis parece correlacionarse
con determinados marcadores genéticos.

En este sentido se registran en la literatura casos de
pseudoobstrucciones intestinales  secundarias a
paralisis de la pared intestinal, diagnosticados
posteriormente de miastenia gravis con hiperplasia
timica. Otros casos han debutado con acalasia cuya
patogenia parece ser la pérdida de las neuronas del
plexo mientérico por mecanismo autoinmune
asociado a timoma. También hay casos de pacientes
con disfonia crénica como resultado de paralisis de
cuerdas vocales debidas a miastenia gravis. En
pacientes ancianos pueden confundirse con accidentes
cerebro-vasculares. La miastenia gravis también
puede presentarse como sindrome paraneoplasico
(mas frecuentemente asociado a adenocarcinoma de
pulmén), y que en ocasiones precede en afos al
diagnostico del tumor. (9)

Siempre debemos realizar un amplio diagnostico
diferencial que incluya las siguientes patologias:

-Parélisis de oculomotores.

-Sindrome de Horner: cursa con ptosis y
miosis, sin diplopia.

-Botulismo: afecta de forma destacada a los
musculos bulbar y oculares.

-Sindrome de Eaton-Lambert: la debilidad
proximal de la pierna es tipicamente el sintoma mas
temprano y mas prominente, ademds objetivaremos
una disminucién de reflejos y/o alteraciones
autondmicas . Estd mediado por anticuerpos dirigidos
contra los canales de calcio de la membrana
presindptica de la placa motora, y forma parte de un
sindrome paraneoplasico. (7)

- Multiples neuropatias craneales de
enfermedad estructural o inflamatoria del tronco
encefalico y meninges basilares

-Esclerosis lateral amiotrofica (ELA): es una
enfermedad progresiva que, como la miastenia, puede
involucrar a los musculos bulbar y puede producir una
prueba falsamente positiva de Tensilon e incluso
raramente una prueba falsamente positiva para los
anticuerpos contra receptor de acetilcolina. (8)
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Los métodos terapéuticos que se emplean en la
miastenia gravis incluyen tratamientos sintomaticos
(anticolinesterdasicos), inmunoterapia
(glucocorticoides y otros farmacos
inmunosupresores, intercambio plasmatico e
inmunoglobulina intravenosa) y timectomia. Los
inhibidores de la acetilcolinesterasa se utilizan como
primera linea de tratamiento para la miastenia
sintomatica siendo la piridostigmina el farmaco de
referencia. Para adultos y adolescentes mayores, se
emplea una dosis inicial de 30 mg tres veces al dia.
Para los nifios y adolescentes mas jovenes, la dosis
inicial es de 0,5 a I mg/kg cada cuatro a seis horas. En
aquellos pacientes que no presentan respuesta a la
piridostigmina una opcion terapeutica es la
inmunoterapia siendo los glucocorticoides,
azatioprina, micofenolato mofetil y ciclosporina son
los mas utilizados. La plasmaféresis y las
inmunoglobulinas intravenosas se emplean como
preferencia en el tratamiento de la crisis miasténica.
La timectomia estd indicada en todos los pacientes
con timoma, en pacientes de menos de 60 afios de
edad con enfermedad generalizada y deteccion de
anticuerpos contra receptores de acetilcolina (AChR)
sin timoma y en pacientes con edad menor a 60 afnos
con enfermedad seronegativa no timomatosa
generalizada. (10)

CONCLUSIONES.

La miastenia gravis es una enfermedad en la que
debemos pensar para poder diagnosticarla. El hecho
de que tenga un amplio abanico de presentacion y un
inicio insidioso dificulta enormemente su
diagnostico, por lo que siempre debemos tenerla
presente ante aquellos cuadros de debilidad muscular
de causa poco aclarada y realizar maniobras de
provocacion de fatiga muscular para orientar nuestro
diagnéstico.
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Casos Clinicos

Estudiando a fondo una hipercalcemia

A.M. Macias Quijano; B. Sanchez Cardador; C. Velardo Andrés; S. Brahim Uedha; G. Escudero

Sanchez; M.T. Sanchez Sanchez

Servicio de Medicina Interna del Hospital Virgen del Puerto de Plasencia (Caceres).

RESUMEN.

Paciente mujer de 68 afos que acude a Consultas
Externas de Medicina Interna derivada por el Servicio
de Endocrinologia por hipercalcemia. Tras un estudio
pormenorizado, se diagnostica una sarcoidosis estadio
I, parala cual no necesita tratamiento.

ABSTRACT.

A 68-year-old female patient attending outpatient
clinic of Internal Medicine referred from the
Endocrinology Service because of hypercalcemia.
After a detailed study, stage I sarcoidosis is diagnosed,
which does not need treatment.

PALABRAS CLAVE.
Hipercalcemia. Sarcoidosis

INTRODUCCION.

La hipercalcemia verdadera constituye un problema
clinico cominy se produce cuando la entrada de calcio
en el torrente sanguineo es superior a su excrecion por
orina. Las fuentes mas importantes de aporte de calcio
son el intestino y el hueso, y resulta util clasificar las
hipercalcemias atendiendo a estos dos origenes. '

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica, de
etiologia desconocida, caracterizada por la presencia
de granulomas no caseificantes de células epitelioides.
Afecta a adultos jovenes, con ligero predominio en
mujeres, y es mas frecuente y grave en la raza negra 'y
asiatica. Puede comprometer a cualquier 6érgano, en
especial el pulmén, con adenopatias hiliares
bilaterales, los ojos y la piel. Su diagnoéstico se basa en
demostrar un cuadro clinico y radioldgico compatible,
con evidencia histologica de granulomas epitelioides
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no caseificantes y exclusion de otras enfermedades
granulomatosas. En Espaia, la Prevalencia es de 10-
20 casos por 100000 habitantes.

EXPOSICION DEL CASO.

Anamnesis:

Mujer de 68 afios que acude a Consultas Externas de
Medicina Interna derivada por el Servicio de
Endocrinologia por hipercalcemia a estudio detectada
desde hace 2 afios. La paciente refiere dolores en
hombros y miembros inferiores de predominio
nocturno, ademas de clinica miccional. No clinica
respiratoria, no astenia. No prurito, fiebre ni pérdida
de peso, pero si sudoracion nocturna. No lesiones
cutaneomucosas, no pérdida de peso ni anorexia. No
ingesta previa de calcio ni vitamina D.

Antecedentes personales:

Como antecedentes personales, destaca un
adenocarcinoma de colon grado II estadio pT3NOMO
resecado en 2003 en Alemania, pais de origen de la
paciente, sin necesidad de tratamiento posterior.
Ademas, presenta alergia a cemento, cuero y cromo,
gastritis por Helicobacter pylori erradicada (1983),
hipercolesterolemia y artropatia microcristalina. La
paciente estd operada de hernia discal, y de menisco
izquierdo. Ultima colonoscopia en 2015 sin
alteraciones, alta en Oncologia en 2016 (analitica y
marcadores normales). Exfumadora desde hace 14
anos (Indice Paquetes-Afio 18).

Su tratamiento habitual incluye
tramadol/paracetamol, simvastatinay omeprazol.

Exploracion fisica:
La exploracion fisica es anodina, con constantes
normales.

Direccion de correspondencia:
anamaciasquijano@gmail.com



Pruebas complementarias:

- Hemograma: hemoglobina 144, leucocitos 6.79
(neutrdfilos 4.5, linfocitos 1.7, monocitos 0.5,
eosinofilos 0.2, basofilos 0), plaquetas 276.

- VSGS8

- Bioquimica: glucosa 91, urea 47, creatinina 0.56,
proteinas totales 7.1, albimina 4.5, sodio 145, potasio
4.9, calcio 10.4 (normalidad 8.8 — 10.2), hierro 111,
fosfato 3.2, magnesio 1.92, triglicéridos 77, colesterol
200 (HDL 72, LDL calculado 113), LDH 234
(normalidad 135 - 214), creatinkinasa 106, GOT 21,
GPT 24, GGT 44, fosfatasa alcalina total 101, enzima
convertidora de angiotensina (ECA) 37, hormona
paratiroidea (PTH) intacta 43.5, hormona
tiroestimulante (TSH) 0.49, 25 hidroxi vitamina D
30.5 (normal), 1-25 hidroxi vitamina D 86
(normalidad 18 - 62), folato 5.5, vitamina B12 393,
beta-2-microglobulina 1.4, CA 15-3 15.1, indice
hemolisis 8, indice lipémico 2, indice ictérico 1,
ferritina 28.5, transferrina 278.

- Inmunoproteinas: IgG 952, IgA 134, IgM 262,
IgE 38.6.

- Proteinograma sérico: sin alteraciones

- Proteina relacionada con la hormona
paratiroidea (PTHrP): normal

- Serie 6sea: calcificacion del menisco interno y
externo de la rodilla izquierda. A nivel superoexterno
de la articulacion coxofemoral se aprecia algiin signo
artrésico degenerativo. A nivel del hombro derecho se
aprecia un osteofito a nivel de troquiter y alguna
calcificacion pero articular a nivel infraglenoideo
izquierdo.

- Mantoux: negativo

- Reagina Plasmatica Rapida (RPR): negativa

- Anticuerpos antinucleares Hep2: negativos

- Orina de 24 horas: volumen 2000 ml, proteinas
totales 9 mg/dl (180 mg/d), albimina 3 mg/1 (6 mg/d),
calcio 17.09 mg/dl (342 mg/d; normalidad 80 — 250
mg/d), Urato 23 g/dl (460 mg/d).

- Excrecion fraccional de calcio: 1.95 (normalidad
0.5-1.1)

- Cociente calcio/creatinina: 0.36 (normalidad
0.05-0.11)

- Filtrado glomerular estimado: 96
ml/min/1.73m2

- Electrocardiograma: normal.

- Radiografia de térax: sin alteraciones.

Imagen 1. Radiografia de torax
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- TAC toracoabdominal (abril 2017): Quistes
hepaticos simples. Se identifican adenopatias hiliares
bilaterales de hasta 6 mm en hilio izquierdo, y de 1 cm
en hilio derecho de caracteristicas inespecificas, sin
otras alteraciones mediastinicas.

- Valoracion Oftalmologia: Se descarta
sarcoidosis ocular

- Valoraciéon Neumologia: Se realiza
fibrobroncoscopia, destacado placas de antracosis
dispersas y mucosa friable. Se toman muestras de
lavado broncoalveolar (células epiteliales bronquiales
y macrofagos alveolares) y aspirado broncoalveolar
(material mucoide que engloba células epiteliales
bronquiales, macrofagos alveolares y leucocitos). Se
realiza inmunologia celular, en la cual se aprecia
linfocitosis a expensas de linfocitos T CD4+ con
fenotipo activado, cociente CD4+/CD8+ 6.6
(normalidad 1 — 3.6), sugerente de sarcoidosis. En
Microbiologia, no se observa crecimiento bacteriano,
no se observan BAAR.

Diagnostico diferencial de la hipercalcemia:

Hipercalcemia

v
Albumina

v
Hipercalcemia confirmada

Historia clinica y familiar
Exploracion fisica

Farmacos hipercalcemiantes {calcio oral, vitamina D, litio, tiazidas)

v
PTH normallelevada

PTH inhibida

Y Y Y Y
CalCr (orina reciente) CalCr (orina reciente) 1 25(0H)D \ | £1,25(0H)D | { 25(0H)D y 1,25(0H)D normales
< 0,04 >0,04 T
y h
| | Intoxicacion Granulomatosis
- T =y TR o por vitamina D Linfoma
Hipercalcemia hipocalciurica HPT primariofterciario
familiar MEN
Tratamiento con litio Carcinoma
productor de PTH l

Imagen 2. Algoritmo diagndstico diferencial de la hipercalcemia
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Hipercalcemia
humaoral
maligna

Ostedlisis local
Inmovilizacion
Sindrome de leche y alcalinos




En primer lugar, se debe determinar la concentracion
de proteinas totales y albimina para asegurarse de que
se trata de una hipercalcemia verdadera, asi como el
calcio i6nico. A continuacion, y considerando que mas
del 90% de los casos de hipercalcemia se deben a
hiperparatiroidismo primario o neoplasia, la simple
historia clinica y exploracion fisica aportaran una
valiosa informacion. En la historia clinica siempre hay
que indagar el consumo de farmacos como litio,
tiazidas y sobre todo de preparados de calcio y
vitamina D. Tras la correcta historia clinica, el
siguiente paso sera la determinacion analitica de PTH,
calcidiol, calcitriol y el cociente calcio/creatinina en
orina.

La determinacién de la concentracion sanguinea de
PTH establece el diagnostico de la hipercalcemia con
una precision del 99%. Ante la presencia de
hipercalcemia con concentraciones de PTH normal o
elevadas o pobremente inhibidas (més de 20-30 pg/mL
[20-30 ng/L]) habrd que medir la calciuria. En la
mayoria de las hipercalcemias (hiperparatiroidismo
primario o terciario, sindrome de neoplasia endocrlna
multiple [MEN], carcinoma de paratiroides),
calciuria se encuentra dentro de valores normales 0
elevados por el aumento de la carga filtrada. Cuando la
PTH estda adecuadamente inhibida, la primera

sospecha debe ser una neoplasia. Cuando el
diagndstico no es evidente, se puede recurrir a la
determinacion de las concentraciones circulantes de
vitamina D: 25(OH)D3 y 1,25(0OH)2D3. La
determinacion de las concentraciones circulantes de
PTHrP nos podra ayudar en el diagndstico.

Diagndstico:
El diagnostico final es de sarcoidosis estadio [

Evolucion:
La paciente no precisa tratamiento médico en el
momento actual, pero si observacion 6 meses.

DISCUSION.

La sarcoidosis tiene un curso clinico variable, desde
asintomatico, con leves alteraciones en radiografia de
torax; agudoosubagudo con tendencia a la remision,
y crénico y progresivo con posibilidad de causar
graves secuelas, deterioro de la calidad de vida e
incluso la muerte. Por ello, es importante su
diagnostico, y tratamiento si es preciso.

Existen 4 estadios en funcion de la afectacion

pulmonar:

Stoge Chest X-Ray Findings Prevalence at Diagnosis Resolution®

0 Normal 10% Not applicable
| BHL; no lung disease 50% 90%

[l BHL; lung disease 25% 60%

1] No BHL; lung disease 500~10% 10%

A Lung fibrosis 5% 08

BHL = bihilar lyphadenopathy.

*Proportion of patients with spontaneous resolution of adenopathy and pulmonary infiltrates,

Imagen 3. Estadios radioldgicos de la sarcoidosis (clasificacion de Sccadding)

La paciente, pese a no presentar clinica pulmonar, fue
diagnosticada de hipercalcemia mantenida. Al
realizarse una historia clinica completa con
exploracion fisica, y descartarse la ingesta de
sustancias hipercalcemiantes, se elabora un estudio
pormenorizado del origen de dicha hipercalcemia.
Dados los datos de PTH normal, y elevacion del
cociente calcio-creatinina, se sospecha
hiperparatiroidismo primario o terciario, sindrome de
neoplasia endocrina multiple, o carcinoma productor

de PTH. Sin embargo, al detectarse una elevacion
de 1, 25 — hidroxi vitamina D, se realiza
fibrobroncoscopia por parte de Neumologia,
detectandose una linfocitosis de méas del doble del
limite superior de la normalidad, a expensas de
linfocitos T CD4+ con fenotipo activado y
elevacion del cociente CD4+/CD8+, lo cual es
sugerente de sarcoidosis.
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Casos Clinicos

Aborto e insuficiencia cardiaca /casualidad o

causalidad?

P. Pérez Espejo; M. Correa Matos.

R2 de Cardiologia y Medicina Interna del Hospital San Pedro de Alcantara.

PALABRAS CLAVE.

Insuficiencia cardiaca, miocardiopatia
dilatada, cardiomiopatia periparto, miocarditis.

INTRODUCCION.

Presentamos el caso de una mujer joven que acude a
urgencias de nuestro hospital por cuadro de disnea y
astenia de un mes de evolucion. Con este caso
queremos poner sobre la mesa las dificultades
diagnosticas y, en consecuencia, terapéuticas que
pueden surgirnos cuando nos encontramos ante
pacientes con un perfil distinto al que estamos
habituados a abordar.

DESCRIPCION DEL CASO.

Se trata de una mujer de 33 afios que consulta por
disnea de pequenos esfuerzos (clase funcional II1 de la
NYHA), astenia intensa, ortopnea y disnea paroxistica
nocturna de un mes de evolucion, a raiz de un aborto
espontaneo en la séptima semana de gestacion.

Entre sus antecedentes personales destaca la ausencia
de factores de riesgo cardiovascular o habitos toxicos.
Neuroblastoma a los 18 meses de edad tratado
mediante cirugia, radioterapia y quimioterapia. No
tiene otros antecedentes quirdrgicos.

No presenta antecedentes familiares de muerte subita.
Abuela materna fallecida probablemente de
cardiopatia isquémicaa los 70 anos de edad.

Direccidn de correspondencia:
paloma_pe@hotmail.com

Laexploracion fisica al ingreso fue la siguiente:

. TA: 110/89 mmHg, FC: 100 Ipm, SatO2 con
GN a2lpm: 98%. Afebril.

. REG, VOC, taquipnéica en reposo,
normohidratada y con ligera palidez

mucocutanea.

. CyC: No IY. No bocio, adenopatias o masas.
Cardtidas que laten bien, sin soplos.

. ACP: Ritmico, taquicardico. No soplos, roces

ni galopes. MV ligeramente disminuido en
zonas basales, sin ruidos sobreanadidos.

. Abdomen: Blando, no doloroso a la palpacion
profunda. RHA presentes. Ligera
hepatomegalia palpable. No signos de
irritacion peritoneal.

. Extremidades: No edema en MMII ni signos
de TVP. Pulsos arteriales presentes,
sincrénicos y de buena amplitud.

Enlaanaliticarealiza en urgencias destacaba: Hb 10.9,
Dimero D 1088, ProBNP 6857 y PCR de 15. Resto
normal.

Enlaradiografia de torax se apreciaba cardiomegaliay
ligero derrame pleural derecho (Ilustracion 1).

Se realiz6 un TAC de térax con protocolo de TEP que
descart6 el mismo, pero que confirmaba los hallazgos
enlaRX de torax (Ilustracion 2).

El ECG mostraba ritmo sinusal, con un eje a 0°, PR
normal, QRS estrecho, sin alteraciones en la
repolarizacion.
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La paciente ingreso en cardiologia con el diagndstico
de insuficiencia cardiaca de novo y se inicid
tratamiento con diuréticos, betabloqueantes e IECAS.
Una vez en planta de cardiologia se inicia el estudio
etiologico de la insuficiencia cardiaca y entre las
pruebas complementarias que se le realizaron se
encuentran las siguientes:

Holter ECG: RS con FC media de 65 lpm. EV
frecuentes, un episodio de taquicardia ventricular no
sostenida. No pausas ni bloqueos ni otras alteraciones.
Ecocardiograma transtoracico: miocardiopatia
dilatada con disfuncion severa de ventriculo izquierdo
y datos de disfuncion diastélica. Disfuncion del
ventriculo derecho. Hipertension pulmonar. Imagen
de masa intraventricular derecha compatible con
trombo intraventricular (Ilustracion 3).

Coronariografia/ Ventriculografia: Coronarias
epicardicas angiograficamente normales
(Tlustracion 4).

Cardio RMN: No se aprecian zonas de fibrosis
miocardica (Ilustracion 5).

En las analiticas realizadas: anemia ferropénica, perfil
lipidico normal, perfil hepatico con ligera elevacion de
enzimas (GOT 29, GPT 43, GGT 71), hormonas
tiroideas con patrén de hipotiroidismo subclinico,
hormonas sexuales normales, proteinograma normal,
autoinmunidad negativo, serologias para virus
cardiotropos negativas.

La evolucion de la paciente fue favorable,
manteniéndose hemodindmicamente estable sin
necesidad de soporte farmacoldgico, sin eventos
arritmicos en la monitorizacidn, y sin complicaciones
de otro tipo que resaltar.

Se iniciod sin incidencias la titulacion de los farmacos
paralograr el bloqueo neurohormonal 6ptimo, ademas
de la anticoagulacion debido a la trombosis
intracavitaria.

El estudio etioldgico de la paciente puso de relieve una
Miocardiopatia Dilatada con disfuncion sistdlica
severa y presencia de trombo intracavitario en VD,
con coronarias epicardicas angiograficamente
normales, y sin presencia de realce tardio en el estudio
con RMN-Cardiaca.

La etiologia de la miocardiopatia dilatada esta atin por
resolvery es el motivo de la siguiente discusion.
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DISCUSION.

La miocardiopatia dilatada (MCD) se caracteriza por
un ventriculo izquierdo dilatado con disfuncién
sistolica que no estda producida por patologia
isquémica o valvular. Con frecuencia hay un periodo
latente de disfuncion sistolica de ventriculo izquierdo
asintomatica antes de que se desarrollen lo sintomas
clinicos en los pacientes con MCD'.

Las causas que pueden producirla son muy variadas:
infecciosas, metabodlicas, autoinmunes, toxicas o
hereditarias (tabla 1). A pesar de la gran variedad de
causas, solo llegamos al diagnoéstico etiologico en el
30%. Hay que tener en cuenta un gran nimero de
causas genéticas de MCD antes de etiquetar una
miocardiopatia como “idiopatica”, que es un término
que refleja nuestra incapacidad para alcanzar un
diagnostico especifico’.

En el caso de nuestra paciente, el diagnodstico
diferencial era amplio puesto que la paciente
presentaba varias causas posibles que fuimos

descartando paso a paso:
1. Isquemia.
2. Valvulopatia.
3. Miocardiopatia Takotsubo.
4. Miocardiopatia inducida por taquicardia.
5. Miocardiopatia periparto.
6. Infecciones por virus cardiotropos.
7. Toxicos: ingesta de alcohol, antraciclinas,

radiacion.
Miocarditis Autoinmune.
9. Miocardiopatia familiar.

*®

La patologia isquémica y la valvular fueron
inicialmente descartadas con la coronariografia y el
ecocardiograma transtoracico respectivamente. A
pesar de que el enfoque clinico inicial no iba orientado
hacia estas etiologias por la edad de la paciente, sus
antecedentes y su historia clinica, era obligatorio
descartar estas causas antes de continuar el estudio.

La miocardiopatia de takotsubo, o miocardiopatia
inducida por estrés, es una enfermedad aguda y
reversible. La manifestacion mas frecuente es una
disfuncion regional del VI, sobre todo al apex
ventricular) asociada frecuentemente a dolor toracico
o insuficiencia cardiaca y a menudo a cambios en el
segmento ST que pueden simular un infarto agudo de
miocardio. Es mas frecuente en mujeres



postmenopausicas y suele existir un acontecimiento
precedente emocional o fisico que actua como
desencadenante. En nuestro caso es cierto que la
paciente presentaba un acontecimiento estresante
previo a partir del cual empezo la clinica, sin embargo
ni la edad de la paciente ni los sintomas eran
compatibles con enfermedad de Takotsubo. Tampoco
mostr6 alteraciones de la contractilidad regional
tipicas de esta entidad en ecocardiograma ni en
ventriculografia, ni experiment6 una resolucién
rapida de los sintomas y de la disfuncion cardiaca, por
lo que también se descartd esta posibilidad'.

La taquicardia que se mantiene durante un periodo
prolongado puede producir disfuncion ventricular
diastolica y sistolica, incluso en ausencia de otra
patologia cardiaca'. Nuestra paciente presentaba entre
sus antecedentes una anemia ferropénica de larga
evolucion que podria haber motivado una taquicardia
mantenida que hubiera desencadenado una dilatacion
ventricular con el paso del tiempo, pero este
diagnoéstico se realiza cuando la correccion de la
taquicardia se asocia a la mejoria de la funcion
ventricular. En nuestro caso, a pesar de corregir la
taquicardia con la que la paciente llego al servicio de
urgencias, la disfuncion ventricular persistio.

La miocardiopatia periparto generd serias dudas
puesto que existia una relacion demasiado estrecha
entre el inicio de los sintomas y el aborto. Sin
embargo, revisando los criterios diagnosticos de
miocardiopatia periparto nos dimos cuenta de que
nuestra paciente no los cumplia. La miocardiopatia
periparto es definida como una miocardiopatia
idiopatica que se presenta como una insuficiencia
cardiaca secundaria a disfuncion sistolica del VI hacia
el final de la gestacion o en los meses posteriores al
parto sin que se haya encontrado ninguna otra causa de
la insuficiencia cardiaca’. Esta definicién no recoge
los casos de abortos en estadios tan precoces de
gestacion.

La etiologia infecciosa fue descartada simplemente
con el estudio serologico, que fue negativo para todos
los virus cardiotropos a excepcion de la positividad de
IgG de citomegalovirus, que indicaba una infeccion
pasaday que no justificaba la situacion actual.

En cuanto a la etiologia toxica, la miocardiopatia
dilatada de causa etilica fue descartada en primera
instancia puesto que la paciente negaba en absoluto

consumo de alcohol y no presentaba datos clinicos ni
analiticos que sugirieran lo contrario.

Sin embargo, la paciente presentaba un antecedente
muy relevante en el caso: el neuroblastoma. Fue
sometida a cirugia, radioterapia y quimioterapia a los
18 meses de edad. No disponemos de informes que
describan cémo fue la estrategia de radiacion ni la
clase de quimioterapico utilizado, por haber realizado
el tratamiento fuera de nuestra comunidad hace mas
de 30 afios, pero revisando el tratamiento habitual del
neuroblastoma encontramos entre los farmacos
utilizados se encuentran las antraciclinas, las cuales
guardan una clara relacion causistica con casos de
miocardiopatia dilatada’. Ahora nuestra pregunta es la
siguiente: ;es posible que la paciente haya estado
asintomatica durante mas de treinta afios y se presente
por primera vez con una disfuncion ventricular
severa? Pues la respuesta es que si, es posible. Como
mencionamos anteriormente, existen casos de
miocardiopatia dilatada que permanecen silentes
clinicamente durante muchos afios hasta que en un
momento dado se produce la descompensacion y el
paciente debuta con clinica de insuficiencia cardiaca
que puede ser mas o0 menos incapacitante. En nuestro
caso tenemos un motivo que explicaria perfectamente
este fendémeno, que es el embarazo y posterior aborto,
en el cual se producen cambios hemodiamicos y
neurohormonales suficientes como para
descompensar bruscamente una cardiopatia oculta.

La etiologia autoinmune es otra de las causas que
presenta dificultades para ser descartada. Nuestra
paciente se encuentra en una situacion
epidemioldgica iddonea para sufrir eventos
autoinmunes: mujer joven de raza caucasica con un
aborto reciente.

La autoinmunidad tiene un papel importante en la
patogénesis de la miocarditis y la miocardiopatia
dilatada en individuos genéticamente predispuestos.
Se ha demostrado que los familiares de pacientes con
miocardiopatia dilatada tuvieron con mayor
frecuencia autoanticuerpos circulantes’. Hasta el
momento, en ¢l estudio de autoinmunidad todos los
anticuerpos solicitados han resultado ser negativos,
tanto los anticuerpos cardiacos como otros
anticuerpos relacionados con otras enfermedades
autoinmunes (ANCA, ANA, AMA, factor
reumatoide...). Aun estamos a la espera de algunos
resultados, pero el hecho de ser negativos no nos
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permite descartar la posibilidad de que el gatillo de
todo el proceso haya sido un evento autoinmune en
relacion con el embarazo.

Por ultimo y antes de clasificar la miocardiopatia
dilatada como idiopética ante la negatividad de todos
los estudios previos debemos realizar una correcta
evaluacion genética. Nuestra paciente negaba
antecedente familiares de cualquier tipo de
miocardiopatia, enfermedad neuromuscular u otra
patologia sindromica que pudiera tener un
componente miocardiopatico. No obstante, si no
encontramos un diagnostico etiologico deberiamos
realizar el cribado clinico de todos los familiares de
primer grado. El estudio genético, dentro del contexto
del consejo genético y tratamiento precoz de los
afectados, estd indicado ante cualquier evidencia de
enfermedad familiar.

CONCLUSION.

Con este caso hemos querido dar a conocer la
importancia de realizar un buen diagnostico
diferencial y descartar paso a paso los diagnosticos
propuestos hasta quedarnos con el mas probable de
una forma ordenada y logica. No todas las patologias
necesitan de forma absoluta alcanzar un diagnodstico
etiologico final. Ello depende de la relevancia en el
manejo clinico que puede suponer el conocimiento de
la causa especifica de la patologia. En nuestro caso si
resulta de vital importancia establecer una causa por
que dentro de las posibilidades que barajamos existen
algunas de ellas con tratamiento especifico que puede
cambiarnos radicalmente el prondstico de esta
paciente.

llustracion 1. Rx de torax PA y lateral. Se observa cardiomegalia y minimo pinzamiento de seno costofrénico
derecho.
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llustracion 2. TAC de torax con protocolo de TEP. No se objetivan defectos de replecion de las arterias
pulmonares.

Nitido

llustracion 3. Ecocardiograma transtordcico. Eje apical 4 cdmaras. Se aprecia importante dilatacion
biventricular y trombo en dpex de ventriculo derecho.
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llustracion 4 . Coronariografia con coronarias epicdrdicas angiogrdficamente normales.

L Image 4 4 k Image 5 )
llustracion 5. CardioRM. No se aprecian zonas de realce tardio ni fibrosis miocdrdica.
2 WEBTEA



Isquemia* Déficlencias nutricionales
Toxicos Tiamiga*
Etanol* Selenio*®
Cocaina® Carnitina*
Anfetaminas®
Cobalto® Altaracionas alectrolfticas
Plomo* Hipocalcamia*
Mercurio” Hipofosfatemia®
Mondxido de carbono* Uremia*
Berilio
Alteracionas endocrinas
Medicamentos Hormonas tiroideas”
Quimioterapla Hormona del crecimiento®
Doxorubicina Faocromocitoma”
Bleomicina Diabeates melitus
S-Fluorouracilo Enfermadad da Cushing

Farmacos antirratrovirales

Zidovudina® Enfarmadades neuromusculares
Diganosina® Distrofia muscular da Duchenne
Zalzitabina® Distrofia miotonica

Fanotiacinas ™ Ataxia de Friedreich

Cloroquina Otras

Radiacion

Enfermedades reumatologicas
Miscelanaa Lupus*®
Miocardiopatia periparto® Esclerodarmia®
Taquicardia® Arteritis de c8lulas gigantes”

Sarcoidosis*®
Miocardiopatia famillares
Apnea del suafio”
Miocarditis autoinmune
Sobracarga de calclo
Radicales liores

Enfermeadades infecciosas
Viricas
Coxakie
Citomegalovirus®
VIH
Varicela
Hepatitis
Epstain-Barr
ECHOvirus
Otros
Bacleranas
Fiabre reumitica
Fiebre tioldea
Difteria”
Brucelosis
Psitacosis
Enfermedadess por Rcketisia
Enfermadad de Lyme*®
Micobacterias-hongos
Histoplasmosis
Criptococosis
Parasitos
Toxoplasmosis™
Tripanosomiasis
Esquistosomiasis
Triquinosis

Enfarmedadas de depdsito
Hemocromatosis®
Amiloidosis

Tabla 1. Causas de miocardiopatia dilatada. * Causas potencialmente reversibles.
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Casos Clinicos

Inestabilidad en la marcha en pediatria

T. Araujo Garcia; H. Martin Gomez; N. Alonso Llanos; P. Pascual Moreno; C. Alvarez Mateos;

C.Acosta Hurtado.

Servicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres.

RESUMEN.

En la ataxia existe una incoordinaciéon motriz como
consecuencia de una alteracion neurologica dando
lugar a un sindrome de desequilibrio-inestabilidad de
la marcha. Las causas agudas son las mas frecuentes.
La anamnesis junto con una exploracion fisica
minuciosa son imprescindibles para la orientacion
diagnostica. Tratamiento variable segin causa.
Pronostico favorable en lamayoria de los casos.

Presentamos el caso clinico de un nifio de 16 meses
derivado desde otro hospital por cuadro clinico
compatible con Sindrome opsoclonus-mioclonus, tras
realizar estudio orientado se diagnostica de
neuroblastoma y es remitido a hospital de referencia
para tratamiento.

PALABRAS CLAVES.

Ataxia, pediatria, opsoclonus-mioclonus,
neuroblastoma

INTRODUCCION.

La ataxia es un trastorno neuroldgico en el que existe
un deterioro en la coordinacion de la actividad motora,
puede ser debido a alteraciones en diversas partes del
sistema nervioso y puede a afectar a cualquier parte del
cuerpo. El sintoma predominante es la inestabilidad en
lamarcha.

Las causas agudas son las mas frecuentes y entre ellas
destacan las intoxicaciones y la cerebelitis post-

2 8 EXTREMADURA

MEDICA

infecciosa. Es muy importante una anamnesis y una
exploracion fisica completa buscando datos que nos
ayude a detectar cual es el problema. Los toxicos en
orina, la puncion lumbar y el TAC craneal son las
primeras pruebas a realizar. El tratamiento dependera
delaetiologia.

Pronostico favorable en la mayoria de las ocasiones
aunque existen algunas patologias que requieren
intervencion urgente como en el caso del Sindrome de
opsoclonus-mioclonus que nos debe hacer sospechar
la presencia de un neuroblastoma oculto y nos obligaa
realizar estudio dirigido.

DESCRIPCION DEL CASO.

1. Motivo de consulta
Alteracion en la marcha y movimientos oculares
anormales.

2. Antecedentes personales y familiares

Antecedentes Personales: sin interés.

Antecedentes Familiares: hermano de 6 afos con
epilepsia, en tratamiento con buen control.

3. Enfermedad actual
Nifio de 16 meses trasladado desde otro hospital con
sospecha Sindrome opsoclonus-mioclonus ante
cuadro de ataxia y movimientos oculares patologicos
de 2 dias de evolucion.

Refieren cuadro catarral hace 48 horas autolimitado y
que posteriormente comienza con movimientos
oculares caoticos, temblor cefalico asociados a

Direccién de correspondencia:
tania_isla89@hotmail.com



inestabilidad en la marcha. La madre comenta que
desde febrero 2015 presenta torpeza motora y caidas
frecuentes, con aumento de la inestabilidad desde hace
unmes.

En hospital de origen se solicito analitica completa y
TAC craneal que fueron normales, se extrajo estudio
metabolico y se remite a nuestro centro para completar
estudio.

4. Exploracion fisica
Peso: 10,280 kg (p10-25). T°: 36.3°C. Buen contacto
ocular, sonrie, empatico. Fenotipo normal. No
discromias cutaneas.

Exploracion fisica por aparatos dentro de la
normalidad.

Neurologico: Glasgow 15. Dice bisilabos
referenciales y sefiala objetos. Titubeo ceféalico
contintio. Pares craneales normales. No nistagmus ni
asimetria facial. Movimientos oculares estereotipados
de supraversion en ambos 0jos y movimientos de
caida de cabeza sugestivos de mioclonias. Marcada
inestabilidad troncular en sedestacion y durante la
marcha. Dismetria bilateral al coger objetos, temblor
distal. ROT, fuerzay sensibilidad normales.

5. Pruebas complementarias

- Analitica: Hemograma, bioquimica, coagulacion,
perfil tiroideo, PT, perfil férrico normales.
- Sistematico de orina: normal.

- TC craneal: sin alteraciones.

- Citobioquimico LCR: leucocitos 0
glucosa 53 mg/dl, proteinas 25 mg/dl.

- Relacion glucosa LCR/sanguinea: 0,53 mg/dl.

- Virus neurotropos y cultivo LCR: negativos.

- Catecolaminas en orina 24 horas: normales.

- Estudio metabdlico: normal.

- Serologia en sangre y LCR (borrella, micoplasma,
VVZ,VEB, VHH 6): negativos.

- Rx térax y abdomen: normal.

- Ecografia de abdomen: normal.

- RM body (cerebral, cuello, torax y abdomen) con
contraste: masa suprarrenal derecha compatible con
neuroblastoma con diametro 5,7 cm  x 2,3 cm
(Imagen 1).

- EEG: normal.

- Valoracion Cardioldgica: sin alteraciones.

leu/mm3,

6. Evolucion

A su llegada a nuestro hospital y tras su valoracion
coincidimos con sospecha clinica de Sindrome
opsoclonus-mioclonus por lo que comenzamos
estudio dirigido.

Durante el ingreso permanece estable aunque
continua presentando importante inestabilidad y
movimientos oculares patologicos. Tras resultado de
resonancia con masa suprarrenal derecha compatible
con neuroblastoma se decide traslado al Servicio de
Oncologia del hospital de referencia donde se
completa estudio y se confirma diagndstico sin datos
de extension.

Se inicia tratamiento con corticoides y
gammaglobulinas para el sindrome opsoclonus-
mioclonus con disminuciéon progresiva de la
inestabilidad. Se realiza reseccién tumoral completa
con control de imagen posterior sin evidencia tumoral
(Imagen 2). Recibi6 quimioterapia sin incidencias y
actualmente permanece asintomatico con exploracion
neurolégica normal.

DIAGNOSTICO.

Sindrome opsoclonus-mioclonus. Neuroblastoma
suprarrenal derecho

DISCUSION.

La ataxia es un trastorno del movimiento intencional,
voluntario, caracterizado por la pérdida de la armonia
del mismo, debido a alteraciones del equilibrio y la
coordinacion. Es un sintoma que puede aparecer por
alteraciones en los sistemas que controlan el
equilibrio y la coordinacion (cerebelo, laberinto o
sistema vestibular) asi como en cualquier parte del
sistema nervioso. Dicha incoordinacion motriz da
lugar a un sindrome de desequilibrio-inestabilidad de
lamarcha.

* Clasificacion (Figura 1):

- Segun su etiologia: adquirida, heredada o
esporadica.

- Segun el curso de su evolucion: aguda, intermitente
y recurrente o cronicas.

Las causas mas frecuentes son las agudas destacando
las intoxicaciones y la cerebelitis post-infecciosa.
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La distincion de curso temporal debe tomarse en
sentido amplio y con la conciencia de que el mismo
trastorno puede tener un curso diferente, dependiendo
de la edad de presentacion y el momento del
diagndstico, asi como por ejemplo un tumor que suele
tener un caracter progresivo, en nifios puede
presentarse de forma brusca.

La ataxia de instauracion aguda es una urgencia
neuroldgica y aunque las causas mas frecuentes tienen
un curso benigno debemos tener en cuenta que puede
ser la manifestacion inicial de un proceso
potencialmente grave (tumor cerebral, patologia
cerebrovascular, sindrome de opsoclonus-mioclonus).

Ataxiaaguda:
Las intoxicaciones (benzodiacepinas, antitusivos,

antiepilépticos, alcohol...) y la cerebelitis post-
infecciosa (varicela, VEB, sarampion, micoplasma,
enterovirus, parvovirus o tras vacunacion) son las
causas mas frecuentes de ataxia en Pediatria y en las
primeras que debemos de pensar.

- Si la ataxia se acompana de fiebre y signos
meningeos positivos pensaremos en cuadros
infecci0so0s.

- El primer brote de Esclerosis multiple (EM) puede
cursar con ataxia aguda aislada. La encefalomielitis
aguda diseminada (EMAD) es mas comun en nifios y
en ella la ataxia se acompafia de encefalopatia y
afectacion multifocal del SNC siendo habitual
encontrar el antecedente de infeccién previa o de
vacunacion. En ambas entidades la RMN craneal es
diagnoéstica y en la EM es caracteristico encontrar
bandas oligoclonales en LCR.

- Los tumores de fosa posterior suelen cursar con una
ataxia lentamente progresiva, pero también pueden
descompensarse de forma subita si se produce un
sangrado intratumoral o si el efecto masa provoca una
hidrocefalia.

- Lamayoria de las ataxias postraumaticas ocurren tras
un traumatismo craneo-encefalico leve, en el que las
pruebas de neuroimagen son normales y la marcha
inestable suele acompanarse de cefalea y sensacion de
mareo que van mejorando con el tiempo.

- La patologia cerebrovascular es una rareza en la edad
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pediatrica, pero la afectacion del territorio vértebro-
basilar puede provocar ataxia de instauracion brusca
acompaiiada de disfuncion de pares craneales y/o vias
largas (antecedentes de enfermedad cardiaca,
hematologica o traumatismo previo).

- E1 Sindrome de Miller-Fisher (SMF) es una variante
del sindrome Guillain-Barre (SGB) que se manifiesta
por la triada de ataxia, arreflexia y oftalmoparesia. Se
precede de una infeccion banal en la mitad de los
casos y el LCR muestra disociaciéon albimino-
citologica y el EMG demuestra la existencia de
polineuropatia.

Ataxia intermitente y remitente:

La migrafia basilar es un tipo de cefalea que se
acompafia de sintomas de disfuncidon
troncoencefalica, en forma de ataxia, déficit visual o
auditivo, disartria, alteracion del nivel de conciencia o
parestesias bilaterales con resolucion autolimitada,
suele ser recurrente y ante los antecedentes familiares
y la normalidad de las pruebas complementarias
podemos hacer su diagnostico.

- El Sindrome opsoclonus-mioclonus se caracteriza
por la aparicion de movimientos erraticos de los ojos,
ataxia y mioclonias. Es mas frecuente en los 2
primeros afios y puede ser idiopatico, postinfeccioso o
paraneoplasico en el seno de un neuroblastoma oculto
lo que obliga a realizar estudios de imagen en su
busca.

- También en episodios de ataxia intermitente
debemos pensar en causas de origen metabdlico como
enfermedad de jarabe de arce, enfermedad de
Hartnup, deficiencia de piruvato deshidrogenasa,
deficiencia de GLUTI1, enfermedades
mitocondriales, etc.

Ataxia cronica no progresiva:
Incluye los accidentes cerebrovasculares y la
encefalopatia hipoxia-isquémica del recién nacido.
Los nifios afectados muestran varias manifestaciones
como retraso cognitivo, crisis epilépticas,
espasticidad, trastornos de coordinacidon y anomalias
neuro-conductuales (agresividad o hiperactividad).

Ataxia cronica progresiva:
Las ataxias hereditarias incluyen un grupo
heterogéneo de trastornos neurodegenerativos con




clinica y genética variable. Se pueden heredar de
forma autosdmica recesiva, dominante o ligada a X. El
diagnostico correcto se deberd hacer por la
combinacion de los hallazgos clinicos, bioquimicos,
de imagen y genéticos, cuando sea posible.

- En las autosdmicas recesivas (ARCAs) destacan la
ataxia de Friedreich con mutaciones en el gen FRDA
(inestabilidad en la marcha, disartria, alteraciones en
la motilidad ocular y alteraciones sistémicas como la
cardiomiopatia hipertrofica, arritmias o la diabetes) y
la ataxia telangiectasia con mutacion en el gen ATM
(ataxia cerebelosa progresiva, apraxia oculomotora,
telangiectasia oculocutanea).

- En las autosomicas dominantes (SCAs) existen al
menos 21 de los distintos subtipos genéticos, pero solo
se conocen las mutaciones de las variantes genéticas
de 12 de ellas (SCA1-SCA3, SCA6-SCAS8, SCA10,
SCA12,SCA14,SCA17,FGF14-SCAy DRPLA).

- Las ataxias ligadas al cromosoma X son muy poco
frecuentes, entre ellas habria que considerar la anemia
sideroblastica ligada al X con ataxia. También existe
un cuadro de temblor y ataxia asociado a una mutacion
en el gen FMR1 (mutacion existente en el Sindrome X
fragil).

* Manifestaciones clinicas:

Se puede manifestar como una falta de equilibrio al
andar (ataxia de la marcha), falta de coordinacion en
los movimientos de las manos con dificultad en
alcanzar un objetivo concreto (dismetria), una
alteracion en el control de los movimientos oculares o
en la coordinacién de los movimientos de los
musculos que intervienen en el proceso del habla
(disartria).

El sintoma mas frecuente es la inestabilidad troncular
en la marcha con aumento base de sustentacion y los
niflos pequefos pueden manifestarla como
incapacidad o rechazo ala deambulacion.

La ataxia cerebelosa se puede acompanar de otros
signos como nistagmo, disartria, dismetria, temblor o
disdiadocicinesia. También pueden aparecer
movimientos oculares caodticos y mioclonias en
relacion con el Sindrome opsoclonus-mioclonus.
Pueden presentar vomitos y cefalea en casos de tumor
de fosa posterior o de forma intermitente en la migrafia

basilar. El nistagmo y los cambios del nivel de
conciencia son tipicos de la intoxicacion. Si aparece
fiebre y focalidad troncoencefalica sugieren cuadros
de meningoenecefalitis o EMAD.

Existen maniobras para explorar la ataxia (Imagen 3):
para el equilibrio utilizamos el Romberg y para la
coordinacion motora podemos utilizar movimientos
indice-nariz 0 movimientos alternos del dorso y la
palma de lamano.

* Pruebas complementarias:
- Analitica completa.
- Toxicos en orina y sangre.
- Puncién lumbar (PL): El LCR puede ser normal o
mostrar alteraciones inespecificas. Ante cuadro
infeccioso se iniciard tratamiento con antibidticos y
aciclovir hasta resultados microbiologicos. Las
bandas oligoclonales son diagndsticas en la EM y la
existencia de disociacion albuminocitolégica nos
orientaa SGB 6 SMF.
- Pruebas de imagen:
TC craneo: en casos de urgencias, previa a PL.
TCE, focalidad neuroldgica o meningismo.
RNM craneal: técnica de eleccion para objetivar
placas de desmielinizacion (EM, EMAD) y para
tumores de fosa posterior.
- Estudios neurofisioldgicos:
ENG/EMG: para determinar si existe afectacion
del sistema nervioso periférico util en el SGB 6 SMF.
EEG: lentificacion difusa del trazado de base en la
EMAD.
- Autoinmunidad (Ac anti gangliésidos GQ1b): en el
SMF Miller-Fisher.
- Cultivos y serologias.
- Estudio metabolico basico de orinay sangre.
- Catecolaminas en orina 24 horas si sospecha
neuroblastoma.

* Diagnostico (Figura 2):

La clave para el abordaje de la ataxia es una
anamnesis completa y un examen fisico exhaustivo
buscando datos y signos asociados que nos ayude a
localizar la fuente de la disfuncion.

Ante toda ataxia aguda la anamnesis debe valorar los
siguientes elementos:

Antecedentes familiares: positivos en la
migrafia, enfermedades metabdlicas y ataxias
hereditarias.

Antecedentes personales: traumaéticos,
infecciosos, ingesta de toxicos o firmacos.
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Laedad orientard a unas patologias u otras.
Signos acompaiiantes.

Exploracion fisicay neuroldgica minuciosa

Glasgow: disminucion estado conciencia,
somnolencia, irritabilidad, cambios de caracter
(toxicos, infecciosa, tumores, TCE, EMAD).

Meningismo: infecciosa, SGB, EMAD.

Pérdida de vision: EM o EMAD.

Nistagmo: intoxicaciones, postinfecciosa,
vestibulares.

Opsoclonus-mioclonias: neuroblastoma.

Pares craneales: oftalmoparesia en SMF o
EMAD.

Reflejos: arreflexia (SGB, SMF).

Fuerza y sensibilidad: hemiplejia (EMAD),
paralisis (SGB)
: Tono

Dismetrias, diadococinesias

Romberg

* Tratamiento:
El tratamiento de la ataxia depende de la causa que la
ha provocado.

- La cerebelitis postinfecciosa no requiere tratamiento
especifico.

- En las intoxicaciones se aplicaran medidas de
soporte y correccion de alteraciones bioquimicas.

3 0 EXTREMADURA
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- En sospecha infeccion del SNC se iniciaran
antiviricos y/o antibioticos hasta resultados
microbiologicos.

- Los tumores de fosa posterior y los traumatismos
craneales precisaran manejo neuroquirurgico.

- En enfermedades de base inmunologica (EM,
EMAD) o en el Sindrome de opsoclonus-mioclonus
se utilizaran corticoides € imunoglobulinas.

- En caso de neuroblastoma, reseccion quirurgica del
tumor.

- Simigrana: analgesia

- En algunas ataxias hereditarias es util la
acetazolamida.

- En las enfermedades metabdlicas se emplearan
medidas dietéticas y suplementos vitaminicos.

El Sindrome de opsoclonus-mioclonus se caracteriza
por una alteracion de los movimientos oculares,
ataxia y la presencia de mioclonias en miembros y en
el tronco. Puede aparecer en diferentes situaciones;
toxico-metabolicas, formar parte de una
encefalopatia o de una encefalitis viral, ser un
sindrome paraneopldsico o de causa desconocida
(idiopatica). En presencia de un neuroblastoma los
sintomas neurolégicos pueden preceder a los
sintomas producidos por el propio tumor. Se emplean
escalas para su diagnostico clinico como la escala de
Pranzatelli (Figura 3). El tratamiento incluye el del
tumor subyacente, asi como el empleo de corticoides
o inmunoglobulinas intravenosas.
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Imagen 1 Imagen 2
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Ataxia

History, Examingiion

Acute

l

Post-traumatic
Or signs of intracranial

W
Isolated

hypertension
E
l Toxicology screen
Lumbar Puncture
CT/MRI
! v
Drug present Mo cells/no drugs
N . INTOXICATION POST-INFECTIOUS
Anomalous Negative PARAINEECTIOUS
b
J, l Cells in C5F

VIRAL CEREBELLITIS
BACTERIAL MEMINGITIS

HEMATOMA POST-CONCUSSION
SYNDROIME

l

Chronic
l L
Persistent Intermittent
T W
l l EEG
i boli
Progressive Non progressive Meta E_’l‘:
| screening
. |
a Neurologic l
Metabolic ;
s deficit
STFL‘EFIHE BEEMIGME PAR. AT.
Muolecular An,
if CEREB. PALSY Mﬁhﬁﬁgg:tms
STROKE

MET, DISORDERS

BRAIN TUMOURs  CEREB. MALFORM.

SCAs / ARCAs / ADAs (loubert syndrome,

PCH)

Figura 1

EXTREMADURA

MEDICA



ATAXIA AGUDA

l

Bicguimica

ANALITICA

normal

Infeccion por varicela o vacunacion reciente ——M

l

ALTERACIONES
METABOLICAS AGUDAS

CEREBELITIS POST-VARICELA

ATAXIA HEREDITARIA

Antecedentes familiares b
Ingesta de 1hxicos ylo medicamentos Andlisis de toxicos ¥
H" negativa 1
i INTOXICACION
TAC CRANEAL
1
TUMOR
Normal
HEMATOMA/INFARTO
- CONTUSION
PUNCION LUMBAR
L L L
LCE normual o inflamatorio leve LCR inflamatorio LCR con LCR normal
disociacion
albiimine-
citoldgica
| Infeecion virica | i Opsoclonus ¥ BOCH | Fichre. meningismi ' M~ | — MIGRANA
O Vacunacion mioclonias o encefubopatia v Oftalmoparesia IB Aﬁ:[l *:R
reciente clinica multifocal ¥ arreflexia {ler episodio)
PSICOGENO
b4 ¥ 1
BODY TAC Estudio
HVAMNMA v i metabdlico
v
EREBELITIS ] * ! S A !
POST- DPSOCLONUS INFECCIOMN MILLER- ENFER MEDAL
inFEcctosa | [ -miocLonus | | EM | || EMAD SNC FISHER METABOLICA

Figura 2




ESCALA SINDROME OPSOCLONUS MIOCLOMUS. Pranzatelli.

1. ALTERACION MOTORA
1.1 Alteraciondela marcha

L: ocasional, ligera (1)

M: frecuente, caidas frecuentes;

5 i Desequilibrio de lado a lado ocasionalmente ze apoya o se inhibe {2)
0 De delante atras G: desequilibrio intenso, dificultad para
L33 Conaumento de la base andar (3]
1.2 Bipedestacion E (1]
EZ1 Inestabilidad estando de pie M (2]
(con los pies separados) G{3)

22 Dificultad para ponerse de pie
1.3 5edestacian Titubeo L: ocasional (1)

M- frecuente, no muy intenso (2]

G: constante, intenso (3)
1.4 Msanipulacian L escasa (1]
i o | nificultad para alcanzar objetos G: llamativa (2)
142 Dificultad para pinza
143 Temblor
2. ALTERACIOMES Atagues de | L: ocasionales, < 1-2/semana (1)
COMPORTAMEMTALES rabia: rabietas | M: frecuentes, casi a diario (2)

de > de 5’ G: varios al dia (3]

3. ALTERACIONES DE SUEND
3.1 Tarda en dormirse

3.2 5e despierta mucho

3.3 Duerme pocas horas

L: ocasional (1)
I: con frecuencia (2]
G: a diario (3]

4 MOVIMIENTOS OCULARES

Opsoclonus,

L: pcazionalmente (1)

ANORMALES otros G: a diario {2)
5. DIFICULTADES DEL HABLA Dizartria, L1}
anartria G{2)
6. MIOCLONIAS L (1)
G (2]
PUNTUACION TOTAL 5urma de todas ¥4z

Figura 3
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