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Anormal y sedimento

Tabla 1 Analitica al ingreso

Sangre periférica Bioquimica

Hemoglobina 11,6 g/dl Proteinas totales  5g/dl
Hematocrito 56,2% Albumina 2,7g/dl
VCM 85,011 Urea 12 mg/dl
Plaquetas 10 x 10*/l  Creatinina 0,9 mg/dl
VSG 20mm/h Acido urico 6,7 mg/dl
Leucocitos 14.380/ul Fosfatasa alcalina 110 UI/L

de orina
Lactato deshidrogenasa 418UI/l  Proteinas ++
GOT 9 ul/L
GPT 13 UI/L
Glucosa 95 mg/dl

VCM: volumen corpuscular medio; VSG: velocidad de sedimentacion globular.

En nuestra paciente, sin antecedentes que sugieran enfer-
medad sistémica subyacente, la presencia de preeclampsia
y la ausencia de fiebre, de hipertension intracraneal y de
afeccion intracraneal subyacente en neuroimagen, unidos a
la evolucion con resolucion completa tras el parto, sugie-
ren una paralisis del sexto nervio craneal en relacion con la
misma.
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Utilidad del SPECT cerebral en N
el estudio de la hipersomnia '™ .
recurrente: sindrome de

Kleine-Levin

Usefulness of brain SPECT imaging in the study
of recurrent hypersomnia: Kleine-Levin
syndrome

Sr. Editor

El sindrome de Kleine-Levin es un trastorno neuropsiquia-
trico poco frecuente que cursa con episodios recurrentes y
autolimitados de hipersomnia acompanados habitualmente
de alteraciones del comportamiento (hipersexualidad, irri-
tabilidad y agresividad) y alteraciones cognitivas como
confusion y alucinaciones. Se presenta en la segunda década
de la vida, con mayor incidencia en varones adolescentes

(4:1). Los episodios presentan entre una o 2 semanas de
duracion con remision completa de los sintomas. Pueden
producirse varios episodios al afno, separados por periodos
asintomaticos interepisodios’.

Presentamos el caso de un varon de 17 anos que tras
un cuadro de aumento del habito intestinal, nauseas y
febricula, comenzd a presentar un aumento marcado de
la somnolencia, con periodos en los que dormia hasta 20h
diarias, por lo que ingres6 en medicina interna. Durante
el ingreso se le realizd analitica, TAC de craneo, RMN
de craneo, TAC toracoabdominal, EEG, polisomnografia y
EEG de vigilia, todos sin hallazgos significativos. El test de
latencias multiples del suefio mostré una latencia media
de adormecimiento mayor de 10min (14 min), sin eviden-
ciar entrada en suefio REM en ninguno de los intentos de
sueno. El estudio de LCR presento discreta hiperproteinorra-
quia. Ante la posibilidad de origen emocional, fue valorado
en 3 ocasiones por psiquiatria sin encontrar afeccion, asi
mismo no pareci6é haber disfuncion en ambiente escolar ni
familiar.
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Figura 1 SPECT de perfusion cerebral inicial realizada tras
la administracion de 925MBq de ?°™Tc-HMPAO. Se muestran
cortes tomograficos representativos en proyeccion transaxial.
Mediante valoracion cualitativa se objetiva una funcion corti-
cal irregular en ambos hemisferios, con areas de hipoactividad
mas intensas en la region frontal anterior y orbitaria, asi como
mesial temporal del hemisferio derecho. En el lado izquierdo se
observan defectos en la region frontoorbitaria, asi como tempo-
robasilar y mesial. En nlcleos basales es evidente una asimetria
estando disminuida la actividad en el lado derecho, sin que sean
evidentes alteraciones en cerebelo.

Al no cumplir los criterios de narcolepsia ni de hiper-
somnia idiopatica y ante los antecedentes del cuadro
gastroentérico y proteinorraquia fue dado de alta con el
diagnostico inicial de encefalitis postinfecciosa, sin poder
descartar otras causas secundarias como origen del cuadro.
Se inicié tratamiento empirico ambulatorio con prednisona
70mg a pauta descendente 10 mg/semana.

Reingres6 dias después en neurologia por presentar de
nuevo excesivas horas de suefio al dia, hasta 20 h durmiendo
en un dia. Dada la tendencia al sueno, la hiperfagiay las alte-
raciones del comportamiento durante la vigilia, asi como la
existencia de una infeccion gastroentérica como desenca-
denante del cuadro se planted el diagnostico de sindrome
encefalico recurrente del adolescente. Se realiz6 SPECT de
perfusion cerebral evidenciandose un patron de actividad
cortical que no se correspondia con la edad del paciente,
siendo las alteraciones detectadas compatibles con la sos-
pecha clinica de sindrome de Kleine-Levin (fig. 1).

Tras mejoria clinica significativa, el paciente fue dado de
alta con tratamiento con modafinilo (100 mg/dia), presen-
tando aln dias con exceso discreto de somnolencia diurna,
aunque en menor medida que durante el ingreso.

Dos meses después inici6 nuevo cuadro de hipersomnia
que mejoro al aumentar la dosis de modafinilo (200 mg/dia).

Durante 2 anos de seguimiento, el paciente presentd
3 cuadros mas de caracteristicas similares. A los 2 afnos
del inicio de los sintomas se realizdo nuevo SPECT que
evidencié una normalizacion de la captacion a nivel frontal,
pero persistiendo las alteraciones a nivel temporal (fig. 2).

El sindrome de Kleine-Levin es una enfermedad rara,
cuyo diagnéstico se basa en el cuadro clinico’. No existen
pruebas complementarias objetivas para el diagnostico de
esta entidad. Nuestro paciente presento sucesivos episodios
de hipersomnia autolimitados, sin que ninguna de las prue-
bas complementarias realizadas durante su ingreso aportase
hallazgos significativos.

Figura2 SPECT de perfusion cerebral evolutivo realizada tras
la administracion de 925MBq de **™Tc-HMPAO, a los 20 meses
del estudio previo. Se muestran cortes tomograficos representa-
tivos en proyeccion transaxial. Se evidencia una funcion cortical
irregular en ambos hemisferios, con defectos que alcanzan
mayor intensidad en las regiones fronto-orbitarias y temporales,
presentando el resto de ambos hemisferios pequenas irregu-
laridades que se distribuyen difusamente, sin que a nivel de
nlcleos basales y cerebelo se observen alteraciones. Compa-
rativamente con el estudio previo se evidencia una mejoria
defectos descritos en las regiones fronto-orbitarias y tempora-
les, y normalizacion de la captacion en la region frontal anterior.

La etiologia del sindrome de Kleine-Levin todavia se
desconoce vy la clinica sugiere la posibilidad de una disfun-
cion hipotalamica-hipofisaria secundaria a desencadenantes
(traumatismos craneoencefalicos, meningoencefalitis asép-
tica y sindrome de Prader-Willi). La edad de comienzo en la
adolescencia, la recurrencia de los sintomas y las infecciones
como factores precipitantes frecuentes, sugieren una etio-
logia autoinmune; ademas se ha encontrado una asociacion
entre el sindrome de Kleine-Levin y el HLA-DR13. El factor
desencadenante (gastroenteritis) y la edad de comienzo del
caso descrito coinciden con lo reflejado en la literatura.

El diagnédstico diferencial se debe establecer con la
depresion mayor recurrente, la depresion bipolar, las hiper-
somnias recurrentes neuroticas e hipersomnias recurrentes
de tipo organico, fundamentalmente las producidas por
tumores intraventriculares del tercer o cuarto ventriculo®.

Para descartar un trastorno de la personalidad como ori-
gen del cuadro, es absolutamente imprescindible un estudio
psicoldgico durante el episodio clinico y en el periodo asin-
tomatico. En nuestro caso no se evidencié ningln trastorno
psiquiatrico.

Existen estudios en la literatura que demuestran la
utilidad de las exploraciones de imagen funcional en la
investigacion de la patofisiologia de esta entidad®.

Durante la fase sintomatica, los hallazgos que se evi-
dencian en el SPECT se caracterizan por hipoperfusion
en las siguientes localizaciones: region temporal uni o
bilateral, regiéon frontotemporal y ganglios basales®. Tal
disfuncion podria consistir en un fenomeno de diasquisis,
propiciada por una hipoactivacion frontal derivada de la
propia disfuncion diencefalica. En nuestro caso, el SPECT
puso de manifiesto una hipoperfusion en los ganglios basales
derechos, ambas regiones temporales y en la region fronto-
temporal derecha.
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En periodos intercriticos, los resultados de investiga-
ciones realizadas sugieren que los hallazgos en el SPECT
suelen normalizarse, pero persisten alteraciones a nivel
temporal, incluso después de que las alteraciones clini-
cas hayan desaparecido. Los hallazgos del segundo SPECT
realizado resultaron patologicos, aunque el paciente no
presentaba clinica, siendo coincidentes con los resulta-
dos obtenidos en los estudios realizados por Gabrieli
et al.’.

Concluimos que el SPECT de perfusion cerebral seria
una prueba a considerar durante el periodo sintomatico de
un cuadro de hipersomnia recurrente en un paciente ado-
lescente para descartar posible sindrome de Kleine-Levin
asociado.
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Relacién de los espacios de R
Virchow-Robin con la
enfermedad de Alzheimer: a

propésito de un caso

Relationship between Virchow-Robin spaces
and Alzheimer disease: A case report

Sr. Editor:

En los ultimos afos se esta evaluando si el hallazgo de
espacios de Virchow-Robin dilatados (EVRd) en los estu-
dios con resonancia magnética, hasta ahora considerados
incidentales, pueden tener un papel en enfermedades
como ictus, esclerosis multiple, angiopatia amiloidea cere-
bral y enfermedad de Alzheimer, y si tienen repercusion
sintomatica.

Presentamos el caso de una mujer de 74 anos, sin antece-
dentes de interés, evaluada por deterioro cognitivo cortical
progresivo de 3 afos de evolucion con amnesia anterdgrada,
afasia, agnosia, apraxia y pérdida de iniciativa para las
actividades instrumentales de la vida diaria, con Minimen-
tal Test de Folstein (1975) de 23/30, y leve parkinsonismo
con poco braceo en la marcha y temblor de reposo en
mano derecha. No constan caidas ni alucinaciones visua-
les. Se practica analitica que descarta causas tratables,
y tomografia computarizada (TC) cerebral que manifiesta
lesiones hipodensas subcorticales en ambos hemisferios
(fig. 1). Se realiza resonancia magnética (RM) cerebral que
objetiva dilataciones perivasculares de Virchow-Robin pro-
minentes, junto a atrofia cortical fronto-témporo-parietal
(fig. 2). Por los hallazgos se descartan hiperhomocisteinemia

y vasculitis, y se diagnostica a la paciente de enfermedad
de Alzheimer (EA) probable, con parkinsonismo de causa
vascular.

Los espacios de Virchow-Robin son espacios perivascula-
res de liquido intersticial que rodean a los vasos cerebrales
desde el espacio subaracnoideo a través del parénquima
encefalico, a los que se atribuye funciones de drenaje
de metabolitos residuales de la actividad parenquimatosa
cerebral al espacio subaracnoideo para ser eliminados. Se
localizan clasicamente en arterias lenticulo-estriadas en
ganglios basales (tipo 1), arterias medulares perforantes de

Figura 1 Tomografia computarizada cerebral que muestra
lesiones hipodensas en sustancia blanca subcortical en ambos
lobulos frontales.
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