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Afeccion neurolégica en la enfermedad
de Whipple en forma de polineuropatia
de fibra fina

Small-fibre polyneuropathy in Whipple’s
disease

Sr. Editor:

La enfermedad de Whipple es una rara enfermedad multi-
sistémica causada por la bacteria Tropheryma whippelii,
con tipica afeccion reumatica y digestiva, junto con fre-
cuente clinica neuroldgica en la fase final de la enferme-
dad'?, sobre todo en forma de oftalmoplejia supranuclear,
deterioro cognitivo y confusion. En la clinica neurologica, la
afeccion del sistema nervioso periférico es una de las me-
nos descritas. Presentamos el caso de un paciente con poli-
neuropatia de fibra fina por enfermedad de Whipple.

Se trata de un varon de 58 aios, sin habitos toxicos, con
antecedente de oligoartritis cronica seronegativa de mas
de 6 anos de evolucion, que consulta al servicio de neurolo-
gia por disestesias plantares, de 1 afo de evolucion, de cur-
so progresivo. A la exploracion, el balance muscular seg-
mentario es normal tanto en extremidades inferiores como
en las superiores, y los reflejos osteotendinosos se encuen-
tran dentro de la normalidad. En cuanto a la sensibilidad,
se detecta hipoalgesia en calcetin, junto con palestesia dis-
minuida distalmente.

Se realiza una analitica donde el hemograma, la funcion
renal y hepatica, la coagulacion, los marcadores tumorales,
la funcion tiroidea, los autoanticuerpos (ANA, ENA, ANCA,
ECA, antimusculo liso), las serologias de hepatitis, lUes,
VIH, el proteinograma, las crioglobulinas, la vitamina B,, y
el acido folico tienen resultados dentro de la normalidad.
Destaca Unicamente una VSG de 70 mm la primera hora,
que se mantiene en valores similares en los siguientes con-
troles analiticos.

La neurografia muestra una discreta disminucion de la
amplitud de los potenciales sensitivos surales (izquierdo,
10,73 uV; derecho, 8,69 pV. Valores de referencia, segln
Kimura, 17,2 + 6,7 uV), con el resto del estudio dentro de
la normalidad, incluido el electromiograma coaxial.

Dado que explica clinica de xeroftalmia, se realizan test
de Shirmer y gammagrafia de las glandulas salivales que
resultan negativos. También se realiza biopsia de grasa sub-
cutanea, sin detectarse depdsitos de amiloide.

La clinica sigue un curso torpido, con aumento de las di-
sestesias y mal control sintomatico a pesar de la politerapia
(capsaicina, fenitoina, acido valproico, gabapentina, baclo-
feno). Se realiza nuevo estudio electrofisiologico de control
al ano del previo, sin cambios significativos.

Dieciocho meses después, el paciente consulta por dolor
abdominal continuo con vomitos y diarreas, con pérdida de
10 kg de peso. Se realiza una biopsia del intestino delgado
mediante endoscopia, y se detecta infiltrado de macrofagos
con inclusiones PAS positivas. Se realiza biopsia de nervio
sural, que muestra una reduccion de las fibras amielinicas
con preservacion de las fibras de calibres mediano y grueso,
en ausencia de cambios inflamatorios y vasculares (método
anatomopatologico: fijacion en glutaraldehido, tras fijacion
en tetroxido de osmio, deshidratacion en etanol y propile-
noxido, inclusion en araldita).

Con la orientacion diagndstica de enfermedad de Whi-
pple con afeccion articular, digestiva y del sistema nervioso
periférico en forma de polineuropatia de fibra fina, se inicia
tratamiento con ceftriaxona intravenosa durante 15 dias y
cotrimoxazol durante 1 afio. En cuanto a la analitica, la VSG
se normaliza y se produce una franca mejoria de la clinica
digestiva, pero persisten las artralgias y las disestesias.

En la literatura constan unos 200 casos de enfermedad de
Whipple con afeccion neuroldgica y, de éstos, en aproxima-
damente un 5% hemos encontrado descrita neuropatia peri-
férica en diferentes presentaciones: polineuropatia mixta
sensitivomotora®+> (discutible el grado de asociacion en
uno de ellos, ya que era también alcohdlico severo*), poli-
neuropatia de predominio motor®, wrist-drop bilaterals,
paralisis CPE"#, esta ultima probablemente en relacion con
pérdida ponderal severa. En tres de estos casos se realizd
biopsia del nervio sural: una mostro un infiltrado inflamato-
rio perivascular inespecifico®; la segunda, una pérdida mo-
derada de fibras mielinicas y amielinicas, con algin macroé-
fago, sin detectarse inclusiones baciliferas?, y la tercera
mostro particulas baciliferas, pero no inclusiones PAS posi-
tivas’.

Tras revision de la literatura, el nuestro seria el primer
caso descrito de polineuropatia de fibra fina confirmada por
biopsia del nervio sural. A pesar de la ausencia de inclusio-
nes PAS positivas también en nuestra biopsia, no podria ser
atribuible a otra causa dada la negatividad del resto del
estudio. También apunta a favor de la manifestacion previa
de esta enfermedad el hecho de que la VSG estuviera ele-
vada de forma persistente y se normalizara después del tra-
tamiento antibiético especifico.
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En las primeras neuropatias descritas en la enfermedad
de Whipple, se habia considerado que eran secundarias a
hipoabsorcion*, pero posteriormente se describieron casos
en los que la neuropatia precedia en anos a la clinica abdo-
minal. En nuestro paciente, la clinica de polineuropatia se
inicio 2 afos antes de la clinica abdominal, y tampoco indi-
caba déficit nutricional. Diversas formas de neuropatia pe-
riférica se han descrito también en otras enfermedades in-
flamatorias cronicas intestinales, sin que tampoco esté
clara su Unica relacion con la hipoabsorcion.

Presentaciones

Este caso clinico fue presentado en la reunion de la Socie-
dad Catalana de Neurologia en 2007.
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Sindrome de Kliiver-Bucy secundario
a metastasis de meduloblastoma

Kliiver-Bucy syndrome secondary
to medulloblastoma metastasis

Sr. Editor:

Describimos el caso de un varon de 33 afos con anteceden-
te de meduloblastoma diagnosticado a los 29 anos, tratado
en ese momento con reseccion quirdrgica, radioterapia en
craneo y neuroeje y quimioterapia. Cuatro anos después
comenzod a manifestar una conducta hipersexual, hiperora-
lidad, desinhibicion y placidez; fue llevado al servicio de
urgencias por alteracion en el estado de alerta. A su ingre-
so, se encontré somnoliento, con abulia y agitacion psico-
motriz, desinhibido, con ideas delirantes y maniacas y papi-
ledema bilateral; el resto sin alteraciones. En el estudio de
imagen, se evidenciaron dos lesiones simétricas en el polo
temporal anterior, con captacion del medio de contraste,
se resecaron en dos tiempos quirdrgicos; por la histopatolo-
gia se hizo el diagndstico de metastasis temporales de me-
duloblastoma (fig. 1). Tuvo remision de la sintomatologia
neuropsiquiatrica.

Heinrich Kluver y Paul Bucy describieron cambios de con-
ducta que se podian generar en monos al realizarles lobec-

tomia temporal bilateral. El primer caso de sindrome de
Kliiver-Bucy (SKB) en humanos se publicé en 1947"2, Los
sintomas mas importantes del SKB humano son agnosia vi-
sual, placidez, embotamiento afectivo, aumento de la acti-
vidad sexual, hipermetamorfopsia, aumento de la conducta
oral y bulimia.

Se han descrito multiples causas del SKB. Las causas mas
frecuentemente asociadas son lesiones traumaticas, epi-
lepsia e infecciones del sistema nervioso central, especial-
mente con afeccion de lobulos temporales®, aunque hay
casos de lesiones degenerativas, vasculares y metabodlicas.
Es una manifestacion rara de lesiones tumorales, solo hay
2 casos documentados en la literatura, uno con oligoden-
droglioma temporal bilateral* y otro con quiste aracnoideo
bitemporal®. Segun nuestro conocimiento, no hay otro caso
de SKB originado por metastasis bitemporales de medulo-
blastoma en la literatura.
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