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CARTAS AL EDITOR

realice en esta fase debido a diversos factores, entre ellos
la presencia de fijacion externa (no compatible con la RM) o
la inestabilidad del paciente. En este contexto, la secuencia
de SWI se convierte en una herramienta de gran utilidad para
el diagndstico®, y deberia incluirse siempre en el protocolo
de estudio, dada su mayor sensibilidad respecto a la DWI
y a la secuencia T2* utilizada clasicamente para descartar
sangrado’-®. El patron de afectacion tipica (presenta en un
60% de los pacientes con SEG) se caracteriza por hemorra-
gias petequiales difusas localizadas predominantemente en
el espesor de la sustancia blanca que aparecen alrededor
del primer dia y se mantienen hasta la fase cronica®’. Existe
debate sobre la fisiopatologia del SEG con 2 hipétesis princi-
pales en las que dichas lesiones podrian ser el resultado de
la oclusion mecanica vascular por el embolismo o del efecto
proinflamatorio de los acidos grasos o puede que a ambos
fendmenos®'°. El papel de la RM en determinar la relacion
entre la extension de las lesiones y la evolucion neurolo-
gica a largo plazo no se ha estudiado pero seria de utilidad
tenerla en cuenta de cara a futuros estudios.
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Sindrome de Kearns-Sayre:
ausencia de respuesta clinica al
tratamiento con acido folinico
oral

)
it

Kearns-Sayre syndrome: Absence of clinical
response to treatment with oral folinic acid

Sr. Editor:

Los sindromes por delecion de DNA mitocondrial incluyen
procesos infrecuentes que resultan de un defecto en la fos-
forilacion oxidativa'. La incidencia de estos procesos se
desconoce, pero se estima que puede llegar a ser de uno de
cada 5.000 nacidos vivos, siendo en la mayoria de los casos
procesos esporadicos’. Dentro de este sindrome se englo-
ban 3 fenotipos que se superponen entre si: el sindrome de

Pearson, la oftalmoplejia externa progresiva y el sindrome
de Kearns-Sayre'3°.

El sindrome de Kearns-Sayre se caracteriza por el
desarrollo antes de la segunda década de la vida de oftal-
moplejia externa progresiva, ptosis palpebral y retinosis
pigmentaria®®. Suele asociarse a otras manifestaciones
neuroldgicas como la ataxia cerebelosa y la sordera neu-
rosensorial entre otras. Hasta el 50% de los casos presentan
alteraciones cardiacas, siendo mas frecuente los trastornos
de conduccion. Ademas pueden presentar manifestaciones
endocrinas como talla baja, hipoparatiroidismo, fallo gona-
dal y diabetes mellitus’°.

El diagnostico es clinico, basandose en la presencia de
las caracteristicas clinicas clasicas junto con uno o mas de
los siguientes factores: hiperproteinorraquia (> 100 mg/dl),
bloqueo cardiaco o ataxia cerebelosa’. Actualmente la rea-
lizacion de la biopsia muscular y los estudios genéticos
permiten la confirmacion del diagnéstico’.
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Figura 1  Secuencia TSE-T2 en plano axial. Se aprecia hipe-
rintensidad de sefal en sustancia blanca subcortical (fibras en
U), mas evidente en lobulos frontales (flechas en A), nlcleos
palidos (cabeza de flecha en B) y talamos (flecha en B) tronco
del encéfalo (flecha en C) y sustancia blanca cerebelosa, con
una afectacion bilateral y simétrica.

En la actualidad no existe un tratamiento especifico para
esta entidad, pero se ha descrito la mejoria clinica tras la
administracion de acido folinico a los pacientes con sin-
drome de Kearns-Sayre*, ya que esta enfermedad se ha
asociado al déficit de folato en liquido cefalorraquideo
(LCR)*3,

Se presenta el caso de un nifo de 8 anos, que consulta
por torpeza en la motricidad gruesa y temblor intencional

de reciente aparicion en los Ultimos meses. Habia sido valo-
rado a los 2 afnos de edad en la consulta de neuropediatria
por ptosis palpebral inicialmente unilateral, que progres6
a bilateral. Se descartd en varias ocasiones enfermedad
neuromuscular (determinaciones de creatina quinasa, anti-
cuerpos antirreceptor de acetilcolina, anti-MuSK negativos
y test de edrofonio negativo). Como otros antecedentes
personales presentaba trombocitopenia secundaria a hipo-
plasia medular, hipoparatiroidismo, talla baja e insuficiencia
suprarrenal primaria. En la exploracion fisica destacaba
ptosis palpebral bilateral con predominio derecho, escasa
mimica facial, debilidad muscular proximal, reflejos osteo-
tendinosos abolidos y temblor de accion en ambas manos,
que dificultaba la escritura. Se solicitoé resonancia magné-
tica cerebral en la que se objetivd leve atrofia cortical
cerebral y cerebelosa, con afectacion bilateral y simétrica
de fibras subcorticales supratentoriales, nlcleos palidos,
talamos, sustancia blanca cerebelosa y del tronco del encé-
falo muy extensa (fig. 1) con areas con aumento de difusion
en la afectacion cerebelosa y restriccion en el resto, posi-
blemente representando una afectacion mas aguda (fig. 2).
En vista de los hallazgos radioldgicos que apoyaban la sospe-
cha clinica de sindrome de Kearns-Sayre, se solicito estudio
genético de DNA mitocondrial en sangre, detectandose una
delecion Unica de un tamafio de 6,4 Kb y un porcentaje de
heteroplasmia del 27%, confirmandose la sospecha diagnos-
tica. Se realizd6 determinacion de 5-metiltetrahidrofolato
(5-MTHF) en liquido cefalorraquideo cuyo valor demostro
niveles bajos (1,4nmol/l; valor normal: 47-90), por lo que
se instaurd tratamiento con acido folinico oral. Aunque
los niveles de 5-MTHF en LCR se normalizaron al ano del
inicio del tratamiento, el paciente no presenté mejoria
clinica ni radiologica, objetivandose un deterioro progre-
sivo de su situacion basal, con mayor debilidad muscular
y ataxia cerebelosa, a diferencia de lo descrito en la
literatura.

Durante el seguimiento ha desarrollado sordera
neurosensorial  bilateral, bloqueo auriculoventricular
completo, que ha precisado implante de marcapasos
de forma urgente, retinopatia pigmentaria y sin-
drome cerebeloso progresivo con pérdida de la marcha
auténoma.

Figura 2 Secuencia potenciada en difusion (DWI b: 2000) mostrando restriccion en las zonas afectadas.
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Neuropatia aislada del sexto
nervio craneal. Una
manifestacion inusual de
preeclampsia

i

iz

Isolated sixth nerve palsy: An unusual
manifestation of preeclampsia

Sr. Editor:

La preeclampsia es una complicacion del embarazo que apa-
rece con una frecuencia estimada del 2-8% y cuya etiologia
se desconoce. Se define por la aparicion de hipertension
posteriormente a la semana 20 de gestacion en pacien-
tes previamente normotensas acompanada de proteinuria, y
aun en ausencia de esta, de trombocitopenia, insuficiencia
renal, alteracion de la funcion hepatica, edema de pul-
moén o sintomas neurolégicos'. Los sintomas neuroldgicos
mas frecuentes son la cefalea y la alteracion visual, siendo
las paralisis oculomotoras aisladas excepcionales’. Presen-
tamos el caso de una primigesta de 37 semanas cuyo sintoma
de inicio neuroldgico de la preeclampsia fue una neuropatia
del sexto nervio craneal y valoramos los posibles mecanis-
mos de accion.

Mujer caucasica de 31 afos, gestante de 37 semanas valo-
rada en urgencias por cuadro de instauracion progresiva
de vision doble binocular en el plano horizontal, sin cefa-
lea, fiebre ni otra focalidad neuroldgica acompanante. A la

exploracion neurooftalmoldgica encontramos una agudeza
visual (AV) con test de Snellen de 20/20 en ambos ojos, fondo
de ojo con papilas bien delimitadas y pulso venoso presente,
campimetria por confrontacion normal, endotropia en la
posicion primaria de la mirada con discreta limitacion para
la abduccidn del ojo izquierdo (0S), y resto de la exploracion
neuroldgica dentro de la normalidad. En la exploracion sis-
témica esta afebril, con cifras tensionales de 150/90 mmHg
y edemas distales en ambos miembros inferiores, la anali-
tica revela una trombocitopenia de 100.000 plaquetas/pul,
aumento de LDH (418 Ul/l) y presencia de proteinuria (tabla
1), por lo que con el diagnostico de preeclampsia y ante los
hallazgos en la exploracion sugestivos de paresia del sexto
nervio craneal aislada se decide realizar estudio de neu-
roimagen con resonancia magnética (RM) cerebral previa a
la induccion del parto. La RM descarta una lesion intracra-
neal subyacente y la induccion se lleva a cabo a las 24 h de
su ingreso naciendo un nifo sano sin complicaciones. Tras
el parto la paciente permanece normotensa y con mejoria
progresiva de la diplopia hasta su desaparicion completa en
48h.

La neuropatia aislada del sexto nervio craneal o nervio
abducens durante la gestacion es excepcional existiendo
casos aislados reportados®~¢. El mecanismo de acciéon por
el que la preeclampsia puede producir la neuropatia se
desconoce, aunque la ausencia de otros hallazgos y los
datos previos de la literatura sugieren que podria inducir
vasoespasmo de los vasa nervorum y por tanto una isque-
mia transitoria que se traduciria en la paresia del nervio®.
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