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previamente se observé que las edades del primer sintoma,
trasplante cardiaco y muerte fueron 12, 18 y 19 afos en los
varones, y 28, 33 y 34 en las mujeres, respectivamente®.

La sospecha clinica de esta enfermedad es importante
porque los problemas cardioldgicos se pueden tratar®. En un
estudio de 50 pacientes con miocardiopatia hipertrofica y
estudio genético negativo para mutaciones en 9 genes sarco-
meéricos se encontraron 2 casos con enfermedad de Danon, lo
que supone un 1% de los 197 pacientes iniciales que pasaron
un cribado de miocardiopatia hipertréfica®.

La existencia de hiperCKemia con discapacidad inte-
lectual se da en las distrofinopatias, especialmente la
enfermedad de Duchenne, y en la enfermedad de Danon, y
puede haber discreta elevacion de CK en la distrofia mio-
tonica congénita. Sin embargo deben contemplarse otras
causas, pues dada la elevada prevalencia de la discapacidad
intelectual, puede darse su asociacién casual con cualquier
otra miopatia.

Destacamos la importancia del estudio de las hiper-
CKemias persistentes significativas, que en ausencia de diag-
nostico debe incluir la biopsia muscular. Destacamos asi
mismo la necesidad del control cardioldgico en diversas mio-
patias que pueden asociar miocardiopatia y la vigilancia de
miopatias en familias con cardiomiopatias sin diagndstico
etioldgico establecido.
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Sr. Editor:

Presentamos el caso clinico de una mujer de 88 afos,
natural de Espafa, con hipertension arterial tratada con
amilorida/hidroclorotiazida como antecedente de interés,
llevada a urgencias por disminucion del nivel de conscien-
cia, agitacion y desorientacion temporal. El servicio médico
domiciliario objetiva glucemia superior a 500 mg/dl, admi-
nistrandole insulina regular y la traslada a urgencias. Los 2
meses previos presento polidipsiay poliuria, con disminucion
de ingesta de alimentos sélidos. No presentaba fiebre ni otra
sintomatologia. En la exploracion las constantes eran norma-
les, con ligera deshidratacion, exploracion cardio-pulmonar
y abdominal normal, sin edemas en miembros inferiores.
Como Unico hallazgo en la exploracion, ademas de la des-
hidratacion, una desorientacion temporal en la exploracion
neuroldgica, manteniéndose orientada en espacio y persona.
Como pruebas complementarias de la urgencia destacan
electrocardiograma y radiografia de térax, sin datos de

interés; bioquimica de sangre, con glucemia 661 mg/dl,
creatinina 1,88mg/dl, urea 64mg/dl; hemograma sin
leucocitosis ni neutrofilia; analitica de orina sin cuerpos
cetonicos; sedimento urinario con intensa bacteriuria; y
gasometria venosa, con acidosis (pH 7,27) metabdlica (HCO;
18,8). Tras la primera dosis antibiotica (amoxicilina/acido
clavulanico) y normalizar glucemia con bomba de perfusion
continua de insulina regular, encontrandose la paciente
orientada en las 3 esferas y normohidratada, se decide el
ingreso en medicina interna con los diagndsticos: descom-
pensacion hiperglucémica simple en paciente con diabetes
mellitus de primera aparicion con acidosis metabolica no
cetosica, fracaso renal agudo de probable origen prerrenal,
infeccion del tracto urinario y sindrome confusional agudo
resuelto. En planta presenta buena evolucion clinica y
bioquimica. Se inicia tratamiento con insulina basal, con
buenos controles glucémicos. Durante su estancia comenzo6
a presentar movimientos coreicos en hemicuerpo derecho,
inicialmente discretos, que posteriormente se intensifi-
caron, por lo que se solicitd tomografia computarizada
(TC) craneal, que no mostro alteraciones significativas, e
interconsulta a neurologia, que completo estudio con reso-
nancia magnética (RM), en la que no se encuentran lesiones
en ganglios basales. Con el diagndstico de movimientos
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hemicoreicos con hemibalismo en probable relacion con
hiperglucemia severa mantenida se inicia tratamiento con
haloperidol, con buena respuesta clinica, pudiéndosele
suspender durante el ingreso al remitir los movimientos
con la normalizacién de la glucemia, sin precisarlo al
alta.

La hemicorea-hemibalismo es un trastorno del movi-
miento caracterizado por movimientos involuntarios pro-
ximales sin patron, continuos, rapidos y abruptos'. Es
ocasionada por una lesion en los ganglios basales contrala-
terales. Los ganglios basales estan constituidos por estriado
(caudado y putamen), globo palido, nicleo subtalamico y
sustancia negra. Es consecuencia de una lesion en cuerpo
estriado contralateral. Hay multiples causas de lesion puta-
minal. La mas frecuente es la vascular, secundaria a ictus
isquémico en area subtalamica, aunque también puede
ocurrir tras lesiones en otras zonas como talamo, estriado
o areas cortico-subcorticales’. Le sigue en frecuencia el
sindrome hiperglucémico hiperosmolar no cetoésico (SHNC),
siendo caracteristica la presencia de hiperintensidad en
putamen contralateral en TC craneal y lesion putaminal
contralateral en RM (hiperintensa en T1 e hipointensa en
T2), que se resuelve con la mejoria del cuadro®. Otras
causas metabolicas son hipertiroidismo, hipoparatiroidismo,
embarazo, hipernatremia o hiponatremia, hipomagnesemia,
hipocalcemia, hipoglucemia, degeneracién hepatocelular
aguda o alteraciones nutricionales. Otras etiologias son:
infecciones, enfermedades autoinmunes y neoplasias.

La etiopatogenia por la cual la hiperglucemia produce
lesion a nivel de los ganglios basales no esta clara. Una hipo-
tesis es una hemorragia petequial en la zona de la arteria
lenticuloestriada que irriga el nlcleo estriado*®, aunque
la biopsia del putamen no muestra hemosiderina’. Otra
teoria seria la hipofuncion, con disminucion del flujo
sanguineo y de la actividad metabdlica, del putamen
contralateral®®. Se postula también un mecanismo vascular
por la hiperviscosidad generada por la hiperglucemia.

La hemicorea-hemibalismo secundaria a SHNC suele
afectar a diabéticos ancianos, pudiendo ser la forma de pre-
sentacion de una diabetes mellitus (como en nuestro caso),
con una edad media de presentacion de 72 afios'’, mayor
que cuando la causa es vascular'. La incidencia es igual en
ambos sexos. Parece predominar en raza asiatica.

Ademas del tratamiento etiologico, el tratamiento sin-
tomatico se basa en neurolépticos. La tetrabenazina podria
prevenir las discinesias tardias?. También pueden ser Utiles
anticomiciales (acido valproico, gabapentina o topiramato).
En casos de no remision, podria plantearse tratamiento qui-
rurgico sobre el talamo'" o el globo palido interno'>". La
evolucion suele ser buena'® con desaparicion de la clinica
tras la normalizacion de la glucemia y de la imagen radiolo-
gica putaminal tras 3-11 meses de evolucion'.

Conclusiones

Ante un paciente con trastorno del movimiento de inicio
brusco, sobre todo en ancianos, hay que estudiar el meta-
bolismo glucémico, pues en algunos casos es totalmente
reversible y la mayoria mejoran con buen control metabé-
lico.
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Hallazgos radiologicos de una
pseudooclusién carotidea
sintomatica: signo del
Guadiana™

@ CrossMark

Radiological findings of a symptomatic carotid
pseudocclusion: «Guadiana river sign»

Sr. Editor:

«Guadiana, vuestro escudero, plafiendo asimesmo vues-
tra desgracia, fue convertido en un rio llamado de su
mesmo nombre, el cual, cuando llegd a la superficie de
la tierra y vio el sol del otro cielo, fue tanto el pesar
que sintié de ver que os dejaba, que se sumergio en
las entranfas de la tierra; pero como no es posible dejar
de acudir a su natural corriente, de cuando en cuando
sale. . »'.
Miguel de Cervantes Saavedra

La enfermedad pseudooclusiva de la arteria carotida
interna (ACI) es la consecuencia de una extensa lesion ate-
romatosa condicionada por un alto grado de estenosis. Dicha
lesion se sitla cominmente en la region proximal de la ACl o
anivel de la bifurcacion carotidea, dando lugar a un flujo fili-
forme en su prolongacion distal, retomando luego su normal
calibre?.

En 1967, Davies y Sutton se refirieron por primera vez al
enlentecimiento del flujo carotideo, con motivo del estu-
dio de la hipertension intracraneal®. Lippman et al., por su
parte, describieron una lesion de tipo arteriosclerotico sobre
la ACI, diferenciandola de la hipoplasia carotidea®*.

Las lesiones pseudooclusivas pueden derivarse de una
diseccion carotidea, tanto postraumatica como espontanea,
o ser la consecuencia de una estenosis secundaria a una arte-
ritis actinica, una hipoplasia congénita de la arteria o una
enfermedad ateromatosa grave difusa con extension distal®,
cuya apariencia puede conducirnos a la erronea conclusion
de hallarnos ante una completa oclusion. Esta falsa impre-
sion resulta mas comun cuando el abordaje diagnostico ha
quedado restringido a un solo método de imagen no inva-
sivo, incapaz de identificar fiablemente una estenosis critica

* El presente articulo constituye una extensién del poster presen-
tado bajo el titulo «Clinico-Radiological features of a symptomatic
subocclusive carotid stenosis: Guadiana river sign» al IX Congreso
Mundial de Ictus celebrado en Estambul durante los dias 22 al 24 de
octubre de 2014.

o pseudooclusion de la ACI. La combinacion de varias téc-
nicas no invasivas en el estudio de una aparente oclusion
aumenta sensiblemente su capacidad diagnostica, sin nece-
sidad de recurrir a métodos invasivos, como la arteriografia.
Sin embargo, los hallazgos radiologicos caracteristicos de
una pseudooclusion carotidea han sido clasicamente defini-
dos mediante arteriografia, y tradicionalmente agrupados
bajo el término de signo de la cuerda.

El signo de la cuerda

El término radioldgico carotid slim sign o carotid string sign
(signo del afilamiento o de la cuerda) hace referencia al
hallazgo arteriografico de una estenosis critica de en torno al
99%, localizada en el origen de la ACI, con una permeabilidad
distal filiforme mantenida?.

Bajo la denominacion comln de signo de la cuerda han
sido incluidos hallazgos tan distantes y distintos entre si que
van desde la referida enfermedad carotidea hasta el estre-
chamiento y aparente deshilachamiento del ileon terminal
en el contexto de una enfermedad inflamatoria intestinal.
En neurologia, y particularmente en el terreno del ictus, se
ha utilizado el término signo de la cuerda mas frecuente-
mente asociadoa la hiperdensidad de una arteria en la fase
hiperaguda de un ictus isquémico, lo cual no deja tampoco
de poner en tela de juicio la validez de una nomenclatura
que representa un cajon de sastre utilizado para almacenar
varias enfermedades de indole tan diversa.

El rio Guadiana

Esta aparente desaparicion del flujo vascular y su reapa-
ricion distal, caracteristicas de la enfermedad carotidea
pseudooclusiva, recuerdan al cauce escondido del Guadiana,
el cuarto rio en caudal y longitud de cuantos atraviesan
la Peninsula Ibérica. Recorriendo transversalmente tierras
manchegas y andaluzas, penetra luego en Extremadura,
donde cambia finalmente su rumbo hacia el sur para ir
regando, fronterizo, Espana y Portugal hasta desembocar
en el Océano Atlantico. Cerca de la localidad manchega
de Argamasilla de Alba el cauce del rio desaparece, rea-
pareciendo por salidas naturales como aquellas aledanas
al pueblo de Villarrubia de los Ojos, donde se halla un
manantial de descarga conocido popularmente como los
Ojos del Guadiana. Su flujo subterraneo se explica por
las multiples fisuras en las rocas, que permiten al agua
circular por un sistema acuifero antes de emerger a la
superficie®.
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