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Paresia del nervio abducens )
bilateral aislada secundaria a
metastasis en clivus de
adenocarcinoma de proéstata
inadvertida en resonancia
magnética

Isolated bilateral abducens nerve palsy
secondary to clivus metastasis of prostate
adenocarcinoma undetected by magnetic
resonance imaging

Sr. Editor:

La paralisis bilateral del nervio abducens puede tener
multiples causas: enfermedades cerebrovasculares, pre-
sion intracraneal elevada, fistula carotidea cavernosa,
infecciones, traumatismos, sindrome de Guillain-Barré,
encefalopatia de Wernicke-Korsakoff o tumores. En raras
ocasiones la paralisis bilateral del nervio abducens se pre-
senta como déficit aislado y es pertinente descartar un
tumor en el clivus. Presentamos un caso de paralisis bila-
teral del nervio abducens secundaria a infiltracion 6sea en
clivus de una neoplasia de prostata.

Se trata de un varén de 72 afos con antecedente de
adenocarcinoma de prostata de 6 anos de evolucion con
metastasis 0seas que consulto en urgencias en marzo de 2018
por diplopia de 2 meses de evolucion, en curso de trata-
miento de sexta linea con radium-223, habiendo realizado
4 ciclos hasta el momento, con buena tolerancia. Referia
inicialmente dificultad a la abduccién del ojo izquierdo y a
las 2 semanas se anadi6 dificultad a la abduccion del ojo
derecho.

Los estudios por imagen mas recientes, con un mes
de antigliedad eran una gammagrafia dsea, con multi-
ples lesiones o6seas incluyendo calota y maxilar superior
izquierdo (fig. suplementaria) y una tomografia axial com-
putarizada (TAC) toraco-abdominal sin enfermedad visceral;
una semana antes se habia realizado una resonancia mag-
nética (RM) cerebral inicialmente informada como normal,
aunque retrospectivamente se objetivo el nervio abducens
izquierdo con captacion de contraste (fig. 1); el dia previo
un electromiograma fue normal.

A la valoracion neurolodgica el paciente presentaba una
paresia del nervio abducens bilateral aislada (fig. 2). La ana-
litica sanguinea no presentaba alteraciones relevantes, con
reactantes de fase aguda en rangos normales. Se realizé una
TAC craneal basal, con especial atencion a la ventana de
hueso, que evidencié un aumento difuso de la densidad 6sea
en clivus y esfenoides, sugestivo de metastasis oseas (fig. 1).

Se inici6 tratamiento ambulatorio con dexametasona
4mg/24h con posterior pauta descendiente, radiotera-
pia de base de craneo (dosis total de 30Gy) y dada
progresion de la enfermedad se cambid a una nueva linea de
quimioterapia con cabazitaxel. El paciente presento resolu-
cion de la diplopia a las 4 semanas, de forma mantenida tras
6 meses se seguimiento. No disponemos de neuroimagen de
control.

El nervio abducens inerva el misculo recto lateral que
permite la abduccién del ojo. Su trayecto se puede esque-
matizar en 5 segmentos’?:

1. Intraaxial: el nicleo del nervio abducens se encuentra
en la porcion posterior caudal de la protuberancia. Sus
axones se dirigen hacia anterior a través del lemnisco
medial, medial a los fasciculos del nervio facial.

2. Cisternal: el nervio emerge en el surco horizontal bulbo-
protuberancial, lateral a los haces corticoespinales, y
sube a lo largo de la cisterna prepontina hasta alcanzar
la superficie dural posterior del clivus.

3. Canal de Dorello: tras perforar la duramadre clival entra
en el canal, que atraviesa hasta el seno cavernoso.

4. Seno cavernoso: discurre inmediatamente lateral a la
arteria carétida interna.

5. Extracraneal: entra en la orbita a través de la fisura orbi-
taria superior hasta el musculo recto lateral.

Por tanto, una lesion en el clivus puede causar una lesion
bilateral del nervio abducens a nivel del canal de Dorello.

En la literatura hemos encontrado reportados solo
12 casos de paralisis bilateral del nervio abducens aislada
secundaria a una lesion tumoral con una etiologia variada.
En 7 casos, 3 neoplasias primarias y 4 metastasis, con afecta-
cion principal del clivus: cordoma del clivus (2)**, mieloma
multiple del clivus (1)°, linfoma difuso de células B gran-
des (1)°, metastasis en clivus por neoplasias de sarcoma de
Ewing (1)7, carcinoma pulmonar de células pequefias (1)
y adenocarcinoma de pulmén (1)°. Los otros 5 casos de
etiologia tumoral fueron causados por adenoma hipofisario
(3)'°"2, linfoma esfenoidal (1)'* y carcinoma nasofaringeo
(1)'*. De los 3 casos causados por metastasis solo en uno
la neoplasia primaria no era conocida previamente®. En
algunos casos la paresia del nervio abducens tuvo un ini-
cio bilateral al diagnostico mientras que en otros se hizo
bilateral en dias o pocas semanas.

Como evidencia nuestro caso, en una RM craneal con
contraste puede pasar desapercibida la infiltracion o6sea
metastasica, por lo que una TC craneal, especialmente en
ventana de hueso, puede ser de gran utilidad diagnostica.

Este es el primer caso reportado a nuestro conocer de
paralisis bilateral del nervio abducens aislada por metastasis
en clivus de adenocarcinoma de prostata. Ante un cuadro de
paralisis bilateral del nervio abducens se debe descartar un
tumor en clivus.
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Figura 1 Ay B) Resonancia magnética cerebral. Secuencia T1 con contraste: A) corte axial, B) corte sagital. Flecha roja: nervio
abducens izquierdo, emergiendo desde la cisterna prepontina, hipercaptante probablemente por afectacion en el conducto de
Dorello. Flecha verde: nervio trigémino, sin captacion de contraste. Cy D) TC craneal con ventana hueso. Corte axial: C) se observa
aumento difuso de la densidad 6sea a nivel del clivus y esfenoides (asterisco rojo) sugestivo de infiltracion 6sea metastasica, D)
imagen de paciente control, sin aumento de la densidad dsea en base de craneo.

Figura 2 A) Supraversion normal. B) Version a la derecha con abduccion parcial del ojo derecho. C) Mirada centrada, con
endotropia bilateral. D) Version a la izquierda con leve déficit de abduccion del ojo izquierdo. E) Infraversion; se observa ten-
dencia a endotropia del ojo derecho. Convergencia conservada no presente en la figura. Exploracion registrada a los 14 dias de
tratamiento, con mejoria parcial, principalmente del nervio abducens izquierdo que es el hipercaptante en la RM cerebral. Persistia
diplopia.
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Mutacion de novo en KAT 6B, N
sindrome Say-Barber-Biesecker-
Young-Simpson y trastorno

especifico del lenguaje

De novo KAT6B mutation,
Say-Barber-Biesecker-Young-Simpson
syndrome, and specific language impairment

Sr. Editor:

La acetiltransferasa de histonas KAT6B es un componente del
complejo proteico de lectores epigenéticos MOZ/MORF. Esta
proteina participa tanto en la activacion como en la repre-
sion transcripcional, habiéndose implicado en el desarrollo
cortical cerebral’-2. Al igual que otros genes responsables de
la regulacion cromatinica, su disfuncion genera un trastorno
de desarrollo multisistémico’.

Los trastornos conocidos y relacionados con el gen KAT6B
incluyen el sindrome genitopatelar (GPS) y el sindrome Say-
Barber-Biesecker-Young-Simpson (SBBYSS), también llamado
variante Say-Barber-Biesecker del sindrome de Ohdo"3~8.

Describimos el caso de un nifo en el que se identifico una
mutacion de novo en el gen KAT6B, con un fenotipo compa-
tible con un SBBYSS, sin discapacidad intelectual, pero con
un trastorno especifico del lenguaje, asociado a problemas
atencionales severos.

Se trata de un varén de 8,5 anos, hijo Unico de padres
sanos, espanoles. Acude a la consulta por problemas en el
aprendizaje escolar, dificultades linglisticas y atencionales
marcadas; no mostraba intereses restringidos ni esteroti-

pias, y su interés social era marcado. Su vocabulario era
pobre y en su discurso destacaban importantes defectos
sintacticos. La historia familiar no aporté datos relevantes.
Nacido de un embarazo y parto normales, con peso de
2.970¢g (pc 10) y talla de 49 cm (pc 25) al nacimiento. En su
historia personal destaca la cirugia por hipospadias y crip-
torquidia. En el desarrollo cognitivo resaltaba la presencia
de un retraso severo del lenguaje, diciendo escasas palabras
con 3 anos. El desarrollo motor se situaba en la media,
habiendo empezado a caminar con 14 meses. A la edad de
6 anos, se realizd una primera evaluacion neuropsicolo-
gica que reveld en el WPPSI-IIl un coeficiente intelectual
(Cl) verbal de 58 (pc 0,3) —subtest «comprension» con
puntuacién tipica de 1— y manipulativo de 93 (pc 33);
no se pudo calcular el Cl total por la diferencia entre
escalas.

En la exploracion fisica no se objetivd focalidad neuro-
logica, si bien presentaba marcados problemas del lenguaje
(pobre vocabulario y comprension). Tenia un peso de 38kg y
una talla de 140 cm (pc 97). Asociaba ciertos rasgos dismor-
ficos: blefarofimosis, ptosis palpebral, hipertelorismo, nariz
bulbosa, leve retrognatia, limitacion para la separacion de
dedos en ambas manos, leve limitacion para la extension
completa de rodilla y dedos largos en ambos pies (figs. 1A-D).

Los estudios genéticos por arrays y la secuenciacion de
los genes PTEN y NSD1 arrojaron resultados normales. La
resonancia magnética cerebral fue normal.

La evaluacion neuropsicolégica mostro un Cl de 108 y
102 en las escalas de Toni-2 y Leiter-R, respectivamente;
la evaluacion del lenguaje mostré una edad psicolingiistica
<6 afos (ITPA, Peabody y BLOC-R). En tareas de ejecucion
continuada se objetivaron problemas atencionales severos
(omisiones y variabilidad del HitRT > pc95).
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