Neurology Perspectives. 2022;2(Espec Cong 1):642

Neurology perspectives

17610 - DESMIELINIZACION COMBINADA CENTRAL Y PERIFERICA CON
PANDISAUTONOMIA GRAVE

Cabal Paz, B.; Sabin Mufioz, J.; Durdn Lozano, A.; Velasco Calvo, R.; Silva Herndndez, L.; Blasco Quilez, R.;
Gonzdlez Santiago, R.; Garcia Merino, J.A.

Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Puerta de Hierro Majadahonda.

Resumen

Objetivos: Describir caso de desmielinizacién combinada central y periférica (DCCP) con mala
evolucién asociada a pandisautonomia grave.

Material y métodos: Revision de la literatura.

Resultados: Varon de 34 afios diagnosticado en 2012 de esclerosis multiple (EM) remitente-
recurrente y en 2016 de polineuropatia desmielinizante inflamatoria crénica. LCR con recuento
leucocitario de 16/mm3 e hiperproteinorraquia de 274 mg/dL; ENMG compatible con CIDP; estudio
genético negativo para neuropatias hereditarias. Sucesivos brotes iniciales de su EM, recibe varios
tratamientos modificadores de enfermedad inyectables, permaneciendo clinica y radiolégicamente
estable. A partir de 2017 empeoramiento insidioso de polineuropatia con progresiva debilidad de
extremidades y escasa mejoria pese a multiples tratamientos (corticoterapia, IVIG, plasmaféresis,
azatioprina, rituximab y ciclofosfamida). Seguimiento en nuestro centro desde 2018. Se repite
estudio con presencia de lesiones activas en RM, asi como hallazgos adicionales de hipercaptacion
de todas las raices medulares con aspecto hipertréfico, biopsia sural compatible con DCCP/CIDP y
estudio neuroinmunolégico negativo (nodo/paranodopatias inclusive). Recibe dos ciclos de
alemtuzumab (2018-2019) pese a lo cual continlia empeoramiento llamativo, con aparicion (2020) de
sincopes de repeticion espontaneos y muy sintomaticos, con desconexion, bradicardia, desaturacion,
hipotension ortostatica y alteraciones sudomotoras. VEEG sin correlato eléctrico. Estudio de
inervacién cardiaca con alteraciones probablemente derivadas de su patologia. Pese a todo,
episodios cada vez mas prolongados y frecuentes, que llevaron a una desaturacion con hipoxia
cerebral mantenida y fallecimiento en 3 meses.

Conclusion: La DCCP es una entidad extremadamente rara sin etiopatogenia aclarada cuyo
conocimiento actual deriva de series de casos aisladas. No hay constancia de reportes previos que
hayan cursado con pandisautonomia grave.
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