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Sindrome de Collet-Sicard
secundario a infeccién por virus
de la influenza A (H1N1)

-
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Collet-Sicard syndrome secondary to viral
infection with influenza A (H1N1)

Sr. Editor:

El virus de la influenza A (H1N1) es un virus estacional
invernal que suele producir clinica respiratoria y raramente
cuadros neuroldgicos en paises occidentales'. Presentamos
el caso de un joven con sindrome de Smith-Lemli-Opitz, que
desarrolla un sindrome de Collet-Sicard (SCS) secundario a
infeccion por gripe A (H1N1).

Paciente de 29 anos, con sindrome de Smith-Lemli-Opitz.
Acudio a urgencias por sindrome gripal de una semana de
evolucion con disnea, objetivandose una neumonia bila-
teral con insuficiencia respiratoria grave, ingresando en
la unidad de cuidados intensivos (UCI), siendo intubado y
traqueostomizado. Al iniciar tolerancia oral, el paciente
presentd disfagia mixta, con paso de alimento por canula
de traqueostomia. Una vez estabilizado, fue trasladado a
planta.

A la exploracion neuroldgica, el paciente estaba cons-
ciente, orientado, presentaba disfagia para soélidos y
liquidos, paresia de hemilengua derecha sin fasciculacio-
nes, caida de hemipaladar blando derecho, reflejo nauseoso
disminuido, voz grave (a través de canula de traqueosto-
mia), incapacidad para la elevacion de hombro derecho,
debilidad para elevacion del izquierdo, asi como debilidad
de ambos esternocleidomastoideos. Resto de exploracion
neuroldgica normal. La analitica y autoinmunidad, fueron
normales. El virus de la gripe A (H1N1) fue positivo mediante
PCR de cepillado alveolar. Estudios seroldgicos en liquido
cefalorraquideo (LCR) y en plasma para virus de la inmuno-
deficiencia humana, virus herpes simple (tipos 1y 2), virus
varicela zoster, citomegalovirus, virus Epstein-Barr, ente-
rovirus, lues, Brucella y Borrelia: negativos. Bioquimica,
citologia y cultivos en LCR fueron normales. Los anticuerpos
antigangliosidos en LCR, fueron negativos. La RMN cerebral
y la TAC de base de craneo, fueron normales. Gastroscopia
normal. Esofagograma baritado, con paso del contraste a la
via respiratoria. Nasofibroscopia, con paralisis de las cuer-
das vocales en abduccion y paralisis glética. Con lo que se
estableciod el diagnodstico de SCS secundario a infeccion por
virus de la gripe A (HIN1).

Se tratd con Oseltamivir® 140mg/dia durante 5 dias,
metilprednisolona durante 5 dias a 1 mg/kg/dia, con des-
censo posterior. A los 5 meses, se observé una ligera
recuperacion de la capacidad deglutoria, y mejoria de la
desviacion de hemilengua y del tono muscular de trapecio y
esternocleidomastoideo.

La gripe A, es una enfermedad infecciosa aguda de las
vias respiratorias. Presenta gran importancia para la salud
publica por su elevada incidencia y morbilidad. Asocian-
dose a complicaciones neuroldgicas, especialmente en la
poblacion pediatrica, aunque se desconocen los factores
predisponentes'. Provoca una mayor tasa de complicaciones
neurologicas que la gripe comin. La afectacion neurologica
por la gripe A (H1IN1) es extremadamente rara en nuestro
medio, aunque pueden ser muy severas e incluso producir el
fallecimiento?. Las principales complicaciones neuroldgicas,
incluyen: mielitis, encefalitis letargica, encefalopatia aguda
necrosante, neuropatia axonal motora, parkinsonismo post-
encefalitico, miositis, mialgia, afasia, ataxia, sindrome de
Guillain-Barré, sindrome de Reye y neuronitis vestibular?~’.

No hemos encontrado descrito en la literatura, una para-
lisis multiple de pares craneales bajos con SCS secundaria a
infeccion por virus de la gripe A (H1N1).

El SCS es un sindrome raro, engloba la paralisis de
4 pares craneales (IX, X, XI y Xll). Corresponde a la
paralisis de cuerdas vocales, paladar blando, musculo tra-
pecio, esternocleidomastoideo, pérdida del gusto del tercio
posterior de lengua y anestesia de la laringe, faringe y
paladar blando. Las principales etiologias son: tumores,
traumatismos, lesiones vasculares, vasculitis, infecciones e
iatrogenia. Todas capaces de afectar el foramen yugular y
canal del hipogloso®’. En este caso, lo mas excepcional es
que este sindrome ha sido secundario al proceso infeccioso
producido por gripe A.

Ademas, coexiste el sindrome de Smith-Lemli-Opitz,
enfermedad muy poco frecuente, y que podria jugar un
papel fundamental en el desarrollo de la clinica. Es una
enfermedad autosomica recesiva, debido a la deficiencia
de 7-dehidrocolesterol reductasa, ocasionando déficit de
colesterol plasmatico con acimulo de 7-dehidrocolesterol
y 8-dehidrocolesterol, con efecto citotoxico causando
malformaciones, incapacidad intelectual y alteraciones
neurologicas'®'".

En conclusion, establecemos la importancia de la sos-
pecha clinica del virus influenza A (H1IN1) como agente
etioldgico de sintomatologia neurologica, concomitante a
cuadro gripal o infeccioso respiratorio una vez descartadas
otras posibilidades diagnosticas. En nuestro caso, asumimos
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que el comportamiento de la gripe A, afectando mdltiples
pares craneales bajos, pudiera haberse facilitado debido
al sindrome de Smith-Lemli-Opitz que presentaba de base, al
interferir este en el metabolismo de la mielina. Esto podria
haber conllevado una mayor susceptibilidad al daho neuro-
logico y una mayor dificultad para la reparacion de la misma.
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Mutacion del gen MMADHC de la
cobalamina D con comienzo en
el adulto: a proposito de 2
casos potencialmente tratables

@ CrossMark

Mutation of the MMADHC gene in adult-onset
cobalamin D deficiency: A report of 2
potentially treatable cases

Sr. Editor:

La acidemia metilmalonica con homocistinuria, es un error
congénito poco frecuente del metabolismo de la vita-
mina B12 (cobalamina). Estd causada por defectos en
la sintesis de los coenzimas adenosilcobalamina (AdoCbl)
y metilcobalamina (MeCbl) que provocan disminucion en
la actividad de los enzimas respectivos metilmalonil-CoA
mutasa (MUT;609058)y metiltetrahidrofolato:homocisteina
metiltransferasa, también conocida como metionina sin-
tasa (MTR;156570) Existen 4 grupos de complementacion por
defectos de la cobalamina, asociados a la acidemia metilma-
lonica con homocistinuria (cblC, cblD, cblF y cblJ) causadas
por mutaciones en los genes implicados. La acidemia metil-
malonica con homocistinuria tipo cblD esta causada por
mutaciones en el gen MMADHC (2g23.2) que se transmite
siguiendo un patron autosémico recesivo. A continuacion
describimos dos casos.

Paciente 1. Mujer de 18 anos de etnia gitana. Sin antece-
dentes de interés, realiza una dieta alimenticia sin control
e ingresa por fiebre de 38,5°c, junto con cuadro confu-
sional brusco, desorientacion temporo-espacial, lenguaje
incoherente, no disartrico y lentitud psicomotora. Presenta
buen nivel de consciencia, alerta, desorientada, inquieta e
irritable, sin agresividad. Sin cefalea o signos meningeos.
Hemograma, bioquimica, proteinograma, inmunoglobulinas,
autoinmunidad, serologia, hormonas tiroideas, ferritina,
vitamina B12 y acido folico normales. La tomografia com-
putarizada craneal y la puncion lumbar resultaron normales
(estudio microbioldgico negativo).

Recibié tratamiento empirico por Medicina Interna con
aciclovir, presentando una evolucion favorable y desapa-
reciendo completamente la sintomatologia. No acude a
las revisiones posteriores programadas al alta y 10 meses
mas tarde consulta por trastorno gradual y progresivo de la
marcha (debilidad en miembros inferiores), caidas frecuen-
tes, con pérdida de fuerza en miembros superiores. En la
exploracion se encuentra alerta, con leve disartria, bradi-
psiquia muy marcada y dificultad para mantener la atencion.
Los reflejos de liberacion frontal eran positivos. Las pupilas
eran isocoricas normorreactivas. La exploracion muscular
muestra una fuerza muscular en el psoas 3/5, cuadriceps
3/5, gluteos medianos 4/5, gliteo mayor 3/5, tibial anterior
2/5, extensores de los dedos 1/5, isquiotibiales 3/5, dorso
flexor del tobillo 1/5 y tibial anterior 2/5. Existe hiporrre-
flexia rotuliana 2/4, ademas de clonus aquileo bilateral.
Miembros superiores: reflejos 3/4 y fuerza 4/5. Sensibilidad
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