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92 - PACIENTE JOVEN CON CUADRO DE DISARTRIA Y ALTERACION DEL
COMPORTAMIENTO DE CURSO RAPIDAMENTE PROGRESIVO
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Resumen

Objetivos: Caso clinico-patoldgico.
Material y métodos: Estudio neuropatoldgico del SNC.

Resultados: Varon de 37 afios sin antecedentes neuroldgicos ni familiares de interés que consulta
por un cuadro inicial de disartria y alteraciones del comportamiento que progresa con un sindrome
seudobulbar, signos piramidales derechos y alteracion de la marcha. Dos afios después del inicio del
cuadro el paciente presenta ya un mutismo evidente, apraxia ideomotora, oculomotora y bucofacial,
disfagia, rigidez y bradicinesia, asi como una clara afectacion muscular con atrofia y signos de
motoneurona superior e inferior de predominio derecho. El cuadro empeora rapidamente hasta un
mutismo acinético, falleciendo a los 39 afios por una infeccion respiratoria. La RM cerebral revelaba
una atrofia fronto-insular de predominio izquierdo y signos de hipometabolismo en el SPECT. En el
ultimo EMG realizado 3 afios después del inicio se apreciaba una clara denervacion difusa. Estudio
genético negativo para demencias.

Conclusion: Tras realizar la autopsia y el estudio del SNC presentamos los hallazgos
neuropatoldgicos.

2667-0496 / © 2022, Elsevier Espana S.L.U. y Sociedad Espafiola de Neurologia (SEN). Todos los
derechos reservados.



