
Neurología. 2018;33(2):129—140

NEUROLOGÍA
www.elsevier.es/neurologia

CARTAS AL EDITOR

Síndrome extrapiramidal con
corea generalizada como forma
de  presentación atípica  de
leucoencefalopatía multifocal
progresiva

Extrapyramidal syndrome with  generalized
chorea as an  atypical  presentation of
progressive multifocal leukoencephalopathy

Sr.  Editor:

La  leucoencefalopatía  multifocal  progresiva  (LMP)  es  una
enfermedad  desmielinizante  del sistema  nervioso  central,
causada  por  la  reactivación  del virus  JC  (JCV),  que  se  suele
presentar  con  debilidad  motora,  trastornos  del  habla,  déficit
cognitivos,  déficit  visuales  y ataxia1 y lesiones  en  neuroi-
magen  en  sustancia  blanca  subcortical  que  típicamente  no
captan  contraste  ni  tienen  edema  perilesional2.

Presentamos  el  caso  de  una  mujer de  43  años  con infec-
ción  VIH  categoría  C3,  sin tratamiento  antirretroviral  por
abandono.  Último  recuento  linfocitario  de  1 CD4/mm3 con
carga  viral  de  56.586  copias/ml.  Consultó  por  aparición  de
movimientos  involuntarios  en  las  4  extremidades,  sin  clí-
nica  sistémica  asociada.  A la  exploración  destacaba  una
corea  generalizada  de predominio  en  hemicuerpo  izquierdo
con  hipofonía,  hipometría  en  los  movimientos  oculares  de
sácada  y  de seguimiento,  hipomimia  facial y bradicinesia
a  los movimientos  alternos  de  manos  y  pies,  esto  último
de  forma  predominante  en hemicuerpo  derecho,  junto  con
marcha  atáxica.

Estos  hallazgos  se  correlacionaban  a  nivel  anatómico  con
la  aparición  de  lesiones  capsuloganglionares  y  talámicas  en
la  tomografía  computarizada  (TC)  craneal  (fig. 1A).  No  había
alteraciones  significativas  en  la  analítica  general,  y las  sero-
logías  para  virus  hepatotropos,  T.  pallidum  y  T. gondii  fueron
negativas.

El  estudio  bioquímico  del  líquido  cefalorraquídeo  (LCR)
mostraba  8  cél/mm3,  0  hematíes,  glucorraquia  de  56  mg/dl
y  proteinorraquia  de  19,9  mg/dl.  La tinción  de  Gram  y con
tinta  china  fueron  negativas,  descartando  infección  por
Leishmania,  CMV, Epstein-Barr,  herpes  virus  tipos  1  y 2, ente-
rovirus  y  virus  varicela-zóster,  quedando  a  la espera  de los
resultados  de  la  reacción  en  cadena  de  la  polimerasa  (PCR)
para  virus  JC.

En  la  resonancia  magnética  nuclear  (RMN)  se observaron
lesiones  parcheadas  a nivel  de coronas  radiadas,  ganglios
basales  y  tálamo,  con  edema  y  captación  de  contraste
(fig.  1B).

Se inició  de forma  precoz  tratamiento  antirretroviral
(con  abacavir,  lamivudina  y  raltegravir)  y empírico  para
encefalitis  por  citomegalovirus,  tuberculosis,  toxoplasmo-
sis y neurosífilis.  Pese  a  todo,  mostró  un  empeoramiento
progresivo  con bradipsiquia  franca,  tendencia  a  la  somnolen-
cia  y aparición  posterior  de  hemiplejía  facio-braquio-crural
derecha  (fig.  1C),  por lo que  finalmente  se decidió  de
forma  multidisciplinar  optar  por la  realización  de una  biop-
sia  cerebral,  con diagnóstico  anatomopatológico  de LMP
(fig.  1D).

El virus  JC  es un  poliomavirus  que  produce  la LMP,  una
enfermedad  desmielinizante  del  sistema  nervioso  central
(SNC),  que  afecta a  sujetos  inmunodeprimidos,  pudiendo
ser  la  primera  manifestación  clínica  de infección  por  VIH3.
Para  el  diagnóstico  se  acepta  como  infección  probable  la
combinación  de hallazgos  clínicos  y  radiológicos  típicos  en
un  paciente  inmunocomprometido  junto  con PCR  en LCR
positiva,  considerándose  como  posible  si  no  se obtiene  con-
firmación  virológica1.

Se han  descrito  casos  de encefalitis  por  JC  con  manifes-
taciones  neurológicas  atípicas.  Tallantyre  et al.4 describe  un
caso  de LMP  que se  presenta  en  forma  de  debilidad  muscu-
lar  en extremidades  inferiores  acompañado  de bradicinesia  y
bradilalia.  Previamente,  Fontoura  et  al.5 habían  reportado
un  paciente  VIH  con  coinfección  por  virus  de la hepatitis
C,  que  presentó  la  enfermedad  en  forma  de ataxia  miocló-
nica  que progresó  a  tetraparesia.  En  la RMN  se  observaron
lesiones  bilaterales  que  afectaban  a  los  ganglios  de  la  base
y  al  córtex  motor  primario.  Gallia  et  al.6 publicaron  otro
caso  de un paciente  VIH  positivo  con crisis  comiciales  tónico-
clónicas,  disfagia,  desorientación  temporoespacial  y fiebre.
Los  trastornos  del movimiento  son  inusuales  en  esta  enfer-
medad,  con una  incidencia  de hasta  el  2,6%, y  son pocos
los  casos  descritos  como  forma  de presentación  principal  o
aislada7—9.

En  la  RMN  las  lesiones  son predominantes  en sustan-
cia  blanca subcortical  y  periventriculares,  hipointensas  en
secuencias  T1  e hiperintensas  en  T2  y  FLAIR,  estando  des-
critas  como  infrecuentes  la  afectación  talámica  y de  ganglios
basales,  el  efecto  masa  y la  captación  de contraste2.

El  caso  que  presentamos  presenta  la  particularidad  de
haberse  presentado  tanto  a nivel  clínico  como  de  neuroi-
magen  de forma  atípica,  lo que  dificultó  el  diagnóstico,  y

https://doi.org/
http://www.elsevier.es/neurologia
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.nrl.2016.01.001&domain=pdf


130  CARTAS  AL  EDITOR

Figura  1  Neuroimagen  y  anatomía  patológica  (AP).  A) TC  craneal  en  el  que  se  aprecian  hipodensidades  focales  periventriculares
y capsulotalámicas  bilaterales.  B)  (Flair)  y  C)  (Ti).  RMN  cerebral  con  lesiones  en  coronas  radiadas,  ganglios  basales  y  tálamo,  de
predominio izquierdo,  con  discreto  edema  y  captación  de contraste.  D)  AP  de tejido  cerebral  que  demuestra  infección  por  virus  JC
mediante la  tinción  inmunohistoquímica  a  anti-SV40.

fue  necesaria  la  obtención  de  una  biopsia  cerebral  ante  el
retraso  en  el  diagnóstico  virológico.

En  conclusión,  la  LMP es una  enfermedad  poco  frecuente
que,  en  ocasiones,  puede  adoptar  formas  inusuales  de pre-
sentación,  por lo  que  ante  un  paciente  inmunodeprimido  con
clínica  neurológica  siempre  debería  tenerse  en  cuenta  a  la
hora  de  realizar  un diagnóstico  diferencial.
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Mejoría de  la  espasticidad
en  esclerosis lateral primaria
tras la inyección de toxina
botulínica. A  propósito de un
caso

Decreased  spasticity in  primary  lateral
sclerosis after botulinum toxin injection:
A case report

Sr. Editor:

La  esclerosis  lateral primaria  (ELP)  es  una  variante  de escle-
rosis  lateral  amiotrófica  (ELA), donde  degeneran  la  primera
motoneurona  y, secundariamente,  el  tracto  corticoespi-
nal,  sin  afectación  clínica  ni neurofisiológica  de  la segunda
motoneurona1.  Clínicamente  se caracteriza  por  espasticidad
y  torpeza  progresivas.  El  pronóstico  de  la  ELP  es signifi-
cativamente  mejor  que  el  de  la  ELA  clásica,  con  menores
tasas  de  progresión  y mayores  índices  de  supervivencia2. El
tratamiento  de  la  espasticidad  puede  tener  un  impacto  sig-
nificativo  en  su calidad  de  vida,  pero  existen  pocos  estudios
al  respecto.  Presentamos  un  caso  de  ELP,  con  espasticidad
severa  desde  el  inicio,  que  presentó  una  gran mejoría  tras
el  tratamiento  con toxina  botulínica  (BTX).

Se  trata  de  un  paciente  varón  de  37  años,  que  comenzó
con  alteraciones  de  la  marcha  en 2010.  En  la  explora-
ción  se  evidenció  hiperreflexia,  espasticidad  y torpeza  en
las  piernas,  sin  afectación  sensitiva.  Se  realizó  una analí-
tica  (incluyendo  estudio  de  autoinmunidad  y componente
monoclonal)  y una  punción  lumbar  que  fueron  norma-
les.  El  estudio  neurofisiológico  descartó  la  presencia  de
afectación  de  segunda  motoneurona,  mientras  que  la RM
cerebral  mostró  hiperintensidad  de  los  tractos  corticoes-
pinales  en  secuencia  FLAIR  y  un ribete  hipointenso  en
la  circunvolución  precentral  en  la  secuencia  SWI  (fig. 1).
En  función  de  estos  hallazgos  se  estableció  el  diagnóstico
de  sospecha  de  ELP  y se inició  tratamiento  con  riluzol.  Con
la  evolución  apareció  piramidalismo  en  extremidades  supe-
riores  y  disartria  espástica.  Un  segundo  electromiograma
descartó  la  afectación  de  segunda  motoneurona  4  años  tras
el  inicio  de  los  síntomas,  por lo que  se estableció  el  diagnós-
tico  definitivo  de  ELP1.  La  espasticidad  se  trató  inicialmente
con  tetrazepam,  con reducción  de  la  misma,  pero  asociando
debilidad  generalizada  que  imposibilitaba  la  bipedestación.
En  septiembre  de  2012  presentaba  una  marcha  espástica
de  corto  recorrido,  precisando  2 bastones  para  marcha  por

interiores,  con caídas  frecuentes  y silla  de  ruedas  para  mar-
cha  por  exteriores.  Presentaba  también  torpeza  de  la  mano
derecha,  con  caída  de objetos.  Su ALS Functional  Rating

Scale  (ALSFRS-R)  era de  32  (tabla  1). El  balance  motor  (BM)
era  de 3-4/5  globalmente.  Los  reflejos  osteotendinosos  esta-
ban  exaltados  en  miembros  inferiores,  con clonus  inagotable
y  reflejos  cutáneo-plantares  extensores.  Presentaba  espas-
ticidad  (Ashworth  2) que  aumentaba  al  iniciar  la  marcha,
con  sensación  de bloqueo.  No  se  pudo  realizar  el  test de
la  marcha,  porque  el  paciente  no  era capaz  de caminar
10  m.

Iniciamos  tratamiento  con Lioresal®,  combinado  con  esti-
ramientos  en  gimnasio  terapéutico  e  hidroterapia.  No toleró
el  Lioresal®, y  el  nivel  funcional  de la  marcha  no  se modi-
ficó  con el  tratamiento  físico,  así  que  propusimos  intentar
controlar  la  espasticidad  con inyecciones  locales  de BTX.
Se  inyectaron  50  unidades  en  sóleos  izquierdo  y derecho
(febrero  2013).  Siguió  el  programa  de  fisioterapia,  en el  que
progresivamente  se realizaron  estiramientos,  tonificación
muscular,  control  de equilibrio  y reeducación  de la mar-
cha.  Un  mes  después,  el  paciente  presentó  gran  mejoría

Figura  1  Resonancia  magnética  cerebral,  secuencia  SWI.
Ribete  hipointenso  en  la  circunvolución  precentral,  en  el área
correspondiente  a  la  mano  (hand  knob).
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