
C
A

RTA
S

 A
L
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ITO

R

 

435

duos
 (pacientes

 y

 controles)

 se

 ha

 calculado

 el

 IC
C

,

 cuyos
com

ponentes

 se

 señalan

 en

 la

 fi
gura

 1.

 Tras

 varios

 m
eses

 de
intervalo

 de
 tiem

po,

 la

 totalidad

 de

 m
edidas

 han

 sido

 nueva-
m

ente

 calculadas

 por

 el

 m
ism

o

 investigador,

 y

 una

 m
uestra

al

 azar

 de

 100
 sujetos

 ha

 sido

 analizada

 por

 un

 investiga-
dor

 diferente.

 En
 am

bos

 casos

 se

 desconoce

 el

 resultado
previo.

 La

 concordancia

 se

 valora

 m
ediante

 el

 coefi
ciente

de

 correlación

 intraclase,
 y

 sus

 resultados

 se

 expresan

 en

 la
tabla

 1.

 En

 la

 m
ism

a

 tabla
 se
 m

uestra

 el

 núm
ero

 de

 sujetos

 y
secuencias

 radiológicas

 analizadas.

 Podem
os

 com
probar

 una
elevada

 reproducibilidad,

 tanto
 intraobservador

 com
o

 inter-
observador,

 para

 la

 totalidad

 de
 las
 m

edidas

 estudiadas.
A

 la

 luz

 de

 los

 resultados,

 creem
os

 que

 las

 m
edidas

 linea-
les

 bidim
ensionales

 analizadas

 son

 una
 herram

ienta

 válida

 y
reproducible

 que,

 ya

 sea

 de

 form
a

 individual

 o

 en

 com
bi-

nación,

 pueden

 ser

 aplicadas

 con

 facilidad
 en
 el

 fl
ujo

 de
trabajo

 diario

 de

 una

 consulta

 de

 enferm
edades

 desm
ielini-

zantes,

 com
o

 form
a

 de

 valorar

 de

 m
anera

 indirecta
 la
 atrofi

a
cerebral

 y

 ayudar

 en

 la

 tom
a

 de

 decisiones

 terapéuticas.
Estos

 resultados

 pueden

 abrir

 la

 puerta

 a

 futuros

 trabajos
de

 investigación

 que

 com
paren

 m
edidas

 bidim
ensionales

 y
tridim

ensionales.
El

 presente

 trabajo

 ha

 sido

 presentado

 en

 el

 C
om

ité
de

 Ética

 de

 la

 Investigación

 del

 Principado

 de

 A
sturias,

autorizando

 dicho

 estudio

 al

 reunir

 las

 condiciones

 éticas
necesarias

 para

 su

 realización.
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 de

 N
euroloǵıa.
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 y
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n

 u
n

p
a
c
ie

n
te

 c
o

n

 sín
d

ro
m

e

 d
e

M
E

L
A

S

G
lo

b
a
l
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e

re
b

ra
l

 in
v
o

lv
e

m
e

n
t

 a
n

d

 L
-a

rg
in

in
e

u
se

 in

 a

 p
a
tie

n
t

 w
ith

 M
E

L
A

S

 sy
n

d
ro

m
e

Sr.

 E
d
ito

r:

El

 síndrom
e

 de

 M
ELA

S

 form
a

 parte

 de

 las

 denom
inadas

enferm
edades

 m
itocondriales,

 siendo

 un

 problem
a

 funda-

m
ental

 el

 no

 existir

 series

 largas

 de

 pacientes

 con

 el

 m
ism

o
defecto

 m
olecular

 y

 la

 m
ism

a

 m
anifestación

 clínica

 que
perm

itan

 realizar

 estudios

 concluyentes

 sobre

 la

 efectivi-
dad

 de

 los

 diversos

 fárm
acos

 aplicados
1.

 Presentam
os

 el
caso

 de

 un

 varón

 de

 30

 años,

 sin

 antecedentes

 de

 interés,
que

 en

 enero

 de

 2013

 presentó

 episodio

 com
patible

 con
crisis

 

epiléptica

 

focal

 

secundariam
ente

 

generalizada,
con

 posterior

 sta
tu

s

 epiléptico

 que

 precisó

 ingreso

 en

 la
U

V
I.

 Se

 realizó,

 entonces,

 resonancia

 m
agnética

 (R
M

)

 cra-
neal

 dónde

 se

 apreció

 únicam
ente

 engrosam
iento

 cortical
focal

 de

 giro

 lingual

 izquierdo

 sugiriendo

 com
o

 prim
era

posibilidad

 diagnóstica

 displasia

 cortical

 focal.

 El

 paciente
estuvo

 asintom
ático

 hasta

 principios

 de

 septiem
bre

 de

 2014,
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cuando  fue  ingresado  en  nuestro centro  tras  haber  presen-
tado  un  cuadro  brusco  de  pérdida  de  visión  en hemicampo
izquierdo.  En  una  primera  valoración  neurológica  presen-
taba  en  la exploración  únicamente  hemianopsia  homónima
izquierda  y discreta  dismetría  en  maniobra  dedo-nariz  en
miembro  superior  izquierdo.  El paciente  sufrió  un  llama-
tivo  y rápido  empeoramiento  durante  los días  siguientes,
desarrollando  ceguera  cortical,  sordera  cortical  y  afasia
completa.  Presentaba  importante  inquietud  psicomotriz,  en
ocasiones  agitación  franca,  con jergafasia  continua  y  actos
inmotivados.  Su  única  forma  de  contacto  con el exterior
era  mediante  el  tacto  y reconocía  a su mujer  por  el  anillo
que  ella  llevaba.  Analíticamente  destacaba  una elevación
de  lactato  tanto  en  sangre (2,7  mM/l)  como  en  líquido  cefa-
lorraquídeo  (3,36  mM/l),  así  como  elevación  de  L-carnitina
y  carnitina  total  en sangre.  La  creatincinasa  fue  normal.
No  presentaba  datos  de  miopatía  en  el  electromiograma
y  la  audiometría  mostró  la  presencia  de  una hipoacusia
neurosensorial  bilateral  leve.  En  una  nueva  RM  se objetivó
extensión  importante  de  las  lesiones  con afectación  cor-
tical  hemisférica  izquierda  (predominio  occipital,  parietal
y  temporal),  hiperintensidades  en secuencias  T2  y FLAIR,
con  edema  y  zonas  de  efecto  masa,  así como  restricción
en  la  difusión.  Presentaba  también  afectación  hemisférica
derecha  occipito-parietotemporal  de  similares  caracterís-
ticas,  y alguna  zona  de  necrosis  cortical  laminar  (figs.  1
y  2A  y  B). La  biopsia  muscular  mostró  cambios  inespecí-
ficos  y  ausencia  de  cambios  morfológicos  diagnósticos  de
miopatía  mitocondrial  (no  fibras  rojo  rasgadas,  no  fibras
COX-negativas).  El estudio  genético  fue  positivo  para  la
mutación  A3243G.  Durante  su ingreso  recibió tratamiento
con  fenitoína  100  mg  en pauta  100-50-100,  levetirace-
tam  1.000  mg/12  h, clonazepam  0,5 mg/12  h,  ubiquinol
200  mg/8  h, idebenona  90  mg/8  h, arginina  6 g/8  h, com-
plejos  vitamínicos  (B2 riboflavina  50  mg/8  h, B1 Tiamina

®

300  mg/medio  comprimido/12  h,  vitamina  E 200  mg/un  com-
primido  al  día/lunes,  miércoles  y  viernes;  vitamina  C  2 g al
día).  Se  objetivó  cierta  mejoría  evolutiva.  Este  caso  pre-
senta  varios  aspectos  de  especial  interés.  En  primer  lugar,
la  edad  de  presentación  tardía,  lo  cual  sucede  en  alre-
dedor  de  un 20%  de  los casos.  Destaca  también  el  hecho
de  que  el  paciente  no  presentara  afectación  muscular.  La
afectación  muscular  es especialmente  frecuente  en  pacien-
tes  portadores  de  la  mutación  A3243G.  Distintos  estudios
han  revelado  que  la  mutación  A3243G  produce  un  defecto
severo  combinado  de  la  cadena  respiratoria  en  los  mioblas-
tos.  En  la biopsia  muscular  suelen  encontrarse  depósitos
grasos  y es habitual  la  presencia  de  fibras  rojo  rasgadas.
El  porcentaje  de pacientes  diagnosticados  de  MELAS  (inde-
pendientemente  de  la  mutación)  con  biopsia  negativa  ronda
el  10%  según algunos  trabajos2.  También  resulta  de  interés
la  evolución  tan  agresiva  que  presentó  el  cuadro,  pasando
en  apenas  3 días  de  presentar  únicamente  una  hemianop-
sia  a  un  estado  de  ceguera,  sordera  y afasia mixta  que
imposibilitó  de  manera  prácticamente  total  la  comunica-
ción  del  paciente  con el  medio.  La  sordera  de  origen  central
ha  sido  descrita  muy  raramente3.  En  lo referente  al trata-
miento  recibido,  los  complejos  vitamínicos  (B2,  B1,  E y C)
en  este  caso  actuarían  como  sustancias  antioxidantes,  lo que
parece  útil  para  corregir  el  daño  oxidativo,  aunque  tampoco
existen  estudios  concluyentes  sobre  su  efectividad4.  Como
dato  a  destacar  además  se inició  tratamiento  con  L-arginina,

Figura  1  A) Coronal).  B)  Axial.  Lesiones  hiperintensas  en
secuencia de resonancia  FLAIR  afectando  al  cortex  temporo-
parieto-occipital  bilateral,  que  no se  corresponden  con
territorios  vasculares.

precursor  del óxido  nítrico  cuyos  niveles  han  sido analiza-
dos  en  distintos  trabajos,  encontrándose  una  disminución  de
los  mismos  tanto en periodo  agudo  como  en fase interictal
en  comparación  con  sujetos  control.  La arginina  se consi-
dera  uno  de los  fármacos  más  prometedores5,6 y,  aunque  sus
mecanismos  de  actuación  no  son  completamente  conocidos,
parece  que  tiene  efecto  en la  regulación  vascular,  produ-
ciendo  vasodilatación  mediante  aumento  del óxido  nítrico.
Esto  produciría  un aumento  de  la capacidad  aeróbica  y una
mejoría  en el  metabolismo  muscular6.  La  administración  se
puede  realizar  vía infusión  intravenosa  en  fase  aguda,  con
una  actuación  rápida  en menos  de 24h,  con mejoría  sintomá-
tica.  Sin  embargo,  los síntomas  pueden  empeorar  en  los  días
sucesivos  si  no  se  continúa  una  suplementación  vía  oral,  con
una  dosis  recomendada  de unos  0,5g/kg/día.  En  la actuali-
dad  nuestro  paciente  recibe  una  dosis  vía  oral  de  arginina  de
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6g/8h.  El  paciente  permaneció  ingresado  durante  aproxima-
damente  mes  y  medio,  objetivando  cierta  mejoría  evolutiva.
Al  alta  obedecía  una  orden  sencilla  y  era capaz  de  elabo-
rar  frases  cortas  y  coherentes.  Presentó  discreta  mejoría
de  la  visión,  actualmente  distingue  colores,  formas  y movi-
miento.  Persiste  déficit  de  lenguaje  con parafasias,  por lo
que  continúa  realizando  logopedia  ambulatoria.  En  ningún
momento  se ha objetivado  déficit  motor.  Mantiene  trata-
miento  con  complejos  vitamínicos,  arginina  vía  oral 6g/8h,
clonazepam  0,5mg/8h,  levetiracetam  500mg/12h  y laco-
samida  100mg/8h,  habiéndose  suspendido  la  fenitoína.  Se
mantiene  estable  y  no  ha  vuelto  a  precisar  nuevos  ingresos
hasta  el  momento.
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Epilepsia parcial continua con
foco  occipital inducida por
hiperglucemia no  cetósica�

Occipital epilepsia partialis continua induced
by non-ketotic  hyperglycaemia

Sr.  Editor:

Se  han  descrito  diversas  manifestaciones  neurológicas  aso-
ciadas  a  alteraciones  glucémicas,  siendo  bien conocida
la  hipoglucemia  como  causa de  crisis  epilépticas1.  Sin
embargo,  es  menos  conocido  que  la hiperglucemia  puede
presentarse  inicialmente  con clínica  neurológica2,  siendo
una  de  las  formas  características  la  epilepsia  parcial  con-
tinúa,  normalmente  con  crisis  focales  motoras,  a diferencia
de  la  hipoglucemia3.  La hiperglucemia  hiperosmolar  no
cetósica  es  el  tipo  de  hiperglucemia  más  frecuentemente
asociada  con  este tipo de  síntomas,  siendo  en ocasio-
nes  el  inicio  clínico  de  una  diabetes  mellitus  no  conocida
previamente4.  El mecanismo  fisiopatológico  concreto  por el
que  esto  ocurre  no  es del  todo  conocido,  pudiendo  tener
la  cetosis  un  papel  protector  en  casos  de  hiperglucemia
para  el  desarrollo  de  síntomas  comiciales4.  Presentamos  un

� Trabajo presentado como póster en la XV Reunión anual de la
Asociación Madrileña de Neurología (AMN), octubre de 2017.

caso  de epilepsia  parcial  continua  con semiología  occipi-
tal,  en contexto  de una  hiperglucemia  no  cetósica,  resuelta
tras  control  metabólico,  recordando  la  necesidad  de tener
en  cuenta  esta  entidad,  que  si  bien  es poco  frecuente,
tiene  importantes  implicaciones  terapéuticas  y  pronósti-
cas.

Varón  de  61 años,  hipertenso,  dislipémico  y  diabético
tipo  2 no insulinodependiente,  con buen  control  previo,
en  tratamiento  con  telmisartan,  simvastatina,  fenofibrato,
metformina,  Adiro

®
y omeprazol,  sin  antecedentes  de  crisis

epilépticas  ni  otros  antecedentes  de  interés. Comienza  de
manera  brusca  a  presentar  episodios  de  duración  variable,
desde  segundos  hasta  horas,  consistentes  en  alucinaciones
visuales  simples  con visión  de destellos  luminosos,  bino-
culares,  referidos  en todo  el  campo  visual,  que  persisten
pese al  cierre  ocular.  Al  inicio del cuadro,  además,  presentó
fenómeno  de metamorfopsia  invertida,  que  se resolvió
espontáneamente.  No  déficit  campimétrico  objetivado,
cefalea  ni otra  focalidad  neurológica.  Esta sintomatología
se  mantuvo  durante  al  menos  20  días  antes  de consultar,
durante  los  cuales  la frecuencia  de los  mismos  fue  varia-
ble,  ocurriendo  todos  los días, con una  frecuencia  de  entre
5  y 20  episodios,  sin  un  patrón  temporal  ni  circadiano  defi-
nido.

La exploración  neurológica  no  mostró  déficits  focales.  Se
realizó  analítica  completa  de sangre  mostrando  una  glu-
cemia  de 382  mg/dl y una  hemoglobina  glicada  del  14%.
Sin  otras  alteraciones  analíticas  salvo  hipertrigliceridemia
conocida.  Cuerpos  cetónicos  negativos.  Se realizó  un elec-
troencefalograma  que  mostró  asimetría  con ritmo  alfa
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