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patologico. Otro cuadro que puede dar lugar a clinica bulbar
con fatigabilidad es el sindrome de Eaton-Lambert, aunque
en estos pacientes la clinica autonémica suele ser impor-
tante (hipotension arterial, boca seca, impotencia sexual,
etc.). Ademas, en el estudio neurofisiolégico la estimula-
cion repetitiva a altas frecuencias muestra una facilitacion,
aunque puede ser indistinguible del de la miastenia gravis.

En la miastenia gravis con anticuerpos anti-MuSK se ha
descrito en la resonancia magnética atrofia de la muscula-
tura facial y de la lengua®, aunque este dato suele aparecer
cuando la enfermedad esta evolucionada y su aplicacion al
diagndstico aun es incierta.

El diagnodstico precoz de la miastenia gravis con anticuer-
pos anti-MuSK evita la realizacion de pruebas innecesarias y
retrasar el tratamiento con riesgo para la vida del paciente,
ya que es posible la muerte por insuficiencia respiratoria al
quedarse las cuerdas vocales cerradas.
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Angiopatia amiloide inflamatoria™

Inflammatory amyloid angiopathy

Sr. Editor:

La angiopatia amiloide cerebral, esto es, el depodsito de
B-amiloide, fundamentalmente AB40, en la pared de las
pequenas arterias cerebrales y leptomeningeas, constituye
un hallazgo muy frecuente en la enfermedad de Alzheimer
y en sujetos cognitivamente sanos de edad avanzada' 3. El
diagnostico definitivo es anatomopatoldgico, aunque la pre-
sencia de cambios tipicos en la RM cerebral, junto con la
demostracion de patologia amiloide cerebral mediante PET-
PIB o midiendo el descenso de Ap-40 y AB-42 en liquido
cefalorraquideo (LCR), permite obviar la histopatologia®.
Una forma infrecuente de presentacion es la denominada
angiopatia amiloide inflamatoria (AAl), que se caracteriza
por la aparicion de un infiltrado inflamatorio perivascular
asociado a la angiopatia amiloide y que suele cursar con un
cuadro clinico que combina deterioro cognitivo rapidamente
progresivo, crisis epilépticas y cefalea. Esta entidad se des-
cribio en los aflos ochenta como un tipo de vasculitis aislada
del sistema nervioso central (SNC), si bien con los primeros
casos de meningoencefalitis inducida por la vacuna AB pasé
a considerarse una entidad diferente en la que el B-amiloide
depositado en la pared de los vasos act(ia como antigeno*~°.
Esta hipotesis se ha visto reforzada con la descripcion de

* Este caso fue presentado en el concurso de casos clinicos de la
Sociedad Valenciana de Neurologia.

anticuerpos frente Ap-42 en el LCR y el parénquima cere-
bral, y por los nuevos estudios histopatologicos’ .

Presentamos el caso de un paciente con AAl y enfermedad
de Alzheimer en el que consideramos que fue prescindible
la biopsia para llegar al diagnostico.

Paciente varén, de 82 anos, que acude a urgencias tras
presentar el dia del ingreso un traumatismo craneoen-
cefalico por una caida. Como antecedente de interés el
paciente habia presentado multiples epiteliomas basocelu-
lares faciales extirpados quirdrgicamente e irradiados en
el 2003 por recidiva local. En urgencias se encuentra al
paciente desorientado y sin focalidad neuroldgica. La TC
mostraba focos hemorragicos y amplias areas hipodensas en
la sustancia blanca bihemisférica, que sugerian una neopla-
sia subyacente, ingresando en neurocirugia con tratamiento
con dexametasona 4mg/8h.

Unos 6 meses antes del ingreso, el paciente habia comen-
zado a tener despistes; 3 meses después habia desarrollado
apatia, temblor en las manos y desorientacion. La semana
previa al ingreso habia empeorado notablemente y necesi-
taba supervision para ducharse.

Durante los primeros dias del ingreso, empeoro su funcion
cognitiva, con episodios de agitacion y alucinaciones noctur-
nas. No obstante, a la semana del ingreso, en tratamiento
con dexametasona, comienzan a mejorar de forma signifi-
cativa tanto el temblor como su funcién cognitiva, hasta el
punto de que la familia lo encontraba mejor que antes del
ingreso. En ese momento se realiza una RM cerebral que
muestra amplias areas de edema vasogénico occipitoparie-
tal y frontal derecho, y de forma mas limitada izquierdo
(fig. 1ay b), asi como multiples focos de deposito siderotico
milimétricos, de predominio cortical difusos (fig. 1c). Ante
los hallazgos, se consulta con neurologia.
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Figura 1

RM cerebral que muestra lesiones hiperintensas en T2 (a) e hipointensas en T1 (b), correspondientes a amplias areas de

edema vasogénico subcortical occipitoparietal y frontal derecho, y de forma mas limitada parietooccipital izquierdo. En secuencia
eco de gradiente potenciada en T2* (c) se observan multiples focos de deposito siderético milimétricos, de predominio cortical
difusos (flechas finas) y restos de siderosis leptomeningea subaracnoidea (flecha gruesa). Existe una atrofia corticosubcortical con
marcada dilatacion involutiva de espacios perivasculares de Virchow-Robin y un higroma subdural frontoparietal izquierdo.

Figura 2 Imagenes comparativas en secuencia T2 axial donde
se observa una notable disminucion en el tamafo de las lesiones
de la sustancia blanca y resolucion del higroma subdural entre
la RM cerebral realizada en el momento agudo (a) y un mes
y medio después (b). Imagenes comparativas en FLAIR coronal
que muestran la progresion de la atrofia cerebral y de hipocam-
pos, y la dilatacion ventricular secundaria entre la RM cerebral
realizada en el momento agudo (c) y 6 meses después (d).

En ese momento, el examen neurolégico muestra un mar-
cado parkinsonismo bilateral y simétrico, una desorientacion
parcial en las 3 esferas, un importante déficit de atencion y
una moderada afectacion de todas las funciones cognitivas.
En el Minimental puntda 13/30.

Establecido el diagnostico sindromico de demencia sub-
aguda, ante los hallazgos de la exploracion y de la RM
cerebral, se plantea el diagndstico diferencial de la leu-
coencefalopatia, fundamentalmente entre una AAl, una
vasculitis aislada del SNC, una por radionecrosis, un
linfoma primario del SNC y una leucoencefalopatia multi-
focal progresiva. En consecuencia, se realizan bioquimica,
hemograma, vitamina Bs,, hormonas tiroideas, estudio de
autoinmunidad y serologias del virus de la inmunodeficien-
cia humana vy la sifilis, resultando todas ellas normales. Se
realiza una puncion lumbar que muestra una discreta protei-
norraquia (0 células, glucosa: 61 mg/dl, proteinas 56 mg/dl),
con un indice de 1gG normal y ausencia de bandas oligoclona-
les. Se determino la concentracion en el LCR de Ap-42 (251
pg/ml [> 500 pg/ml]), de fosfo-Tau (53 pg/ml [< 85 pg/ml])
y de h-Tau (1.520 pg/mL [< 350 pg/ml]).

Estos resultados, unidos a la buena respuesta inicial con
dexametasona, plantean como primera opcion diagnostica
una AAl, por lo que se desestima practicar una biopsia y se
opta por administrar un bolo de 1g de 6-metilprednisolona
por via intravenosa durante 5 dias, con posterior pauta
descendente de prednisona, evolucionando a una mejoria
progresiva en su domicilio y recuperacion de actividades
previas. Un mes y medio después del inicio del cuadro se
realiza una nueva RM cerebral, que muestra una notable dis-
minucion del tamafo de las lesiones en la sustancia blanca
(fig. 2a y b). No obstante, cada intento de reducir la dosis
de prednisona por debajo de 10 mg/dia empeoraba la fun-
cion cognitiva, con recuperaciones parciales al aumentar la
dosis. A los 7 meses del alta, la RM cerebral muestra estabili-
dad de las lesiones y progresion de la atrofia de hipocampos
(fig. 2c y d). En el plano cognitivo ha presentado un lento
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deterioro (Minimental 11/30). Se establece el diagnostico
de probable AAl y probable enfermedad de Alzheimer.

El diagndstico de la AAI resulta inequivoco si existe con-
firmacion histoldgica, si bien cada vez son mas los autores
que propugnan un diagnodstico basado en un cuadro clinico-
radiolégico compatible (lesiones parcialmente reversibles
hiperintensas en T2/FLAIR y mapa ADC e hipointensas en T1,
con ocasional captacion de contraste y microhemorragias
visibles en eco de gradiente), con exclusion de otras leu-
coencefalopatias y apoyado por algun marcador de depdsito
amiloide (p. ej., descenso de AB-42 en el LCR)"7:810-13 El
tratamiento en la fase aguda consiste en megadosis de cor-
ticoides, con posterior pauta descendente. Al menos el 25%
no responde a corticoides o presenta un curso recidivante,
pudiendo responder a inmunosupresores'®'#,

En nuestro caso, una cierta demora en el tratamiento
desde el inicio de la clinica pudo haber propiciado que la
recuperacion no fuera completa tras el tratamiento. Por otro
lado, el curso lentamente progresivo, pese al tratamiento
con corticoides, unido a la presencia de una significativa y
progresiva atrofia cerebral y de hipocampos hace suponer la
presencia de enfermedad de Alzheimer asociada a la AAI™.
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