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reversibles  sobre  las  áreas  corticales  desaferentadas,  que
servirían  como  desencadenantes  de  las  alucinaciones  visua-
les.  La  TA  elevada  y  mantenida  generaría  alteraciones
hemodinámicas,  químicas  e histológicas  que  actuarían  como
desencadenantes  de  las  alucinaciones  visuales  en  el  cór-
tex  occipital,  al  alterarse  el  tejido  cortical  debido  a  la
TA  de  los  vasos  sanguíneos  que  mantienen  la hemodina-
mia  en  estas  áreas.  Las  neuronas  desaferentadas  serían
estimulables  en  este  caso por  la  hipertensión  de los vasos
sanguíneos  cerebrales  correspondientes  a  estas  áreas  corti-
cales  cerebrales  y  al administrar  el  tratamiento  hipotensor  y
conseguir  controlar  la  crisis  hipertensiva,  desaparecieron  los
estímulos  y los  factores  desencadenantes,  resolviéndose  el
episodio  y  estabilizándose  el  cortéx  desaferentado.
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Síntomas neurológicos
extra-motores en  pacientes con
esclerosis lateral amiotrófica

Non-motor neurological symptoms in patients
with amyotrophic lateral  sclerosis

Sr.  Editor:

La  esclerosis  lateral amiotrófica  (ELA)  es una  enfermedad
neurodegenerativa  que  se ha  descrito  tradicionalmente  con
expresión  clínica  de  afección  a  la neurona  motora  supe-
rior  en  el  homúnculo  motor  y a la  neurona  motora  inferior
en  la  médula  espinal1,2.  Sin  embargo,  recientemente  se
han  descrito  en  sujetos  con  ELA definida,  signos  y  sínto-
mas  extra-motores;  incluyendo  deterioro  en  las  funciones
cerebrales  superiores,  signos  disautonómicos,  trastornos
metabólicos3,4,  así  como  alteraciones  cognitivas  asociadas  a
la  demencia  frontotemporal5.  Estudios  histopatológicos  en
tejidos  de  autopsia  de  sujetos  con  ELA  definida-esporádica,

han identificado  inclusiones  proteínicas  de transactive  res-

ponse  DNA  binding  protein  43  kDa  (TDP-43)  en áreas  no
motoras  del sistema  nervioso  central,  incluyendo  el  sis-
tema  nigroestriatal,  cerebelo,  prosencéfalo,  hipotálamo,  así
como  áreas  neocorticales  y alocorticales6,7.  La ELA al igual
que  la  demencia  frontotemporal  son  actualmente  conside-
radas  proteinopatías  TDP-43.

Realizamos  un  análisis  retrospectivo  en expedientes  clí-
nicos  de  112  pacientes  con el  diagnóstico  establecido  de
ELA  definida-esporádica,  de  acuerdo  a los  criterios  clíni-
cos  y neurofisiológicos  de El Escorial8.  Se  analizaron  los
signos  y  síntomas  neurológicos  extra-motores  reportados  al
momento  del diagnóstico,  al  igual  que  las  manifestacio-
nes  extramotoras  que  se presentaron  dentro  del primer  año
de  seguimiento  clínico.  En  todos  los  pacientes  con  diag-
nóstico  de ELA  definida  se  realizó,  además  de  la  escala
funcional  estratificada  revisada  para  ELA (ALSFRS-r),  exa-
men  mini-mental,  test  neuropsicológico,  test  genético  y
escala  de Hamilton  para  ansiedad  y depresión  en  la con-
sulta  inicial,  y  al  menos  una  evaluación  adicional  en  el  año
de  seguimiento.  En  nuestra  cohorte  de pacientes  se  iden-
tificaron  25  síntomas  extra-motores,  los  más  prevalentes
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Tabla  1  Síntomas  extra  motores  en  ELA  clasificados  por

dominio,  frecuencia  y  valor  proporcional

Síntoma  Frecuenciaa Proporciónb

Cardiovascular

Edema  5  4

Hipotensión  ortostática  1  1

Sueño/fatiga

Fatiga  27  24

Piernas inquietas  1  1

Insomnio  1  1

Somnolencia  diurna  1  1

Estado  de  ánimo/cognición

Depresión  53  47

Ansiedad 20  18

Anhedonia  1  1

Trastorno  cognitivo  1  1

Problemas  perceptuales/alucinaciones

Afección  seudobulbar 14  13

Visión borrosa 1  1

Constipación  8  7

Tracto gastrointestinal

Náusea  2  2

Vómito  1  1

Incontinencia  fecal  1  1

Urinarios

Problemas  urinarios  2  2

Misceláneos

Dolor 29  26

Parestesias 14  13

Diaforesis  5  4

Seborrea  1  1

Aumento  de  peso  1  1

a Frecuencia del síntoma en el total de pacientes con ELA.
b Proporción: porcentaje del síntoma en el total de pacientes.

fueron;  depresión  (47%),  dolor  (26%),  fatiga  (24%),  ansie-
dad  (18%),  afección  seudobulbar  (13%)  y  parestesias  (13%)
(tabla  1).  No  se estableció  el  diagnóstico  de  demencia
frontotemporal  en ninguno  de  nuestros  pacientes  y curiosa-
mente  todos  los  casos  con afección  seudobulbar,  depresión
o  ansiedad  resultaron  negativos  para  la expansión  del hexa-
nucleótido  del  cromosoma  9 (gen C9Orf72), habitualmente
asociado  a  sintomatología  seudobulbar.  Encontramos  un pro-
medio  de  4,2  ±  2,03  síntomas  extra-motores  por paciente.
Los  pacientes  con  ELA bulbar  presentaron  mayor  número
de  síntomas  extra-motores  comparados  con sujetos  con  ELA
espinal,  5,41  ±  1,61  y 3,85  ±  2,01  síntomas  extra-motores
por  paciente,  respectivamente.  Adicionalmente,  se  observó
una  correlación  como  variables  dependientes  entre  pares
de  síntomas  que  podrían  tener  un  mecanismo  fisiopatoló-
gico  similar  incluyendo;  ansiedad  y depresión  (�2; p = 0,025),
incontinencia  urinaria  y  constipación  (�2;  p = 0,017),  así
como  dolor  y  parestesias  (�2; p  =  0,027).

En un  estudio  reciente,  Cykowski  et  al. demostraron
inclusiones  de  TDP-43  en  el  prosencéfalo  e  hipotálamo,

reportando  una  correlación  significativa  de este  hallazgo
histopatológico  en  sujetos  con  ELA  de  predominio  bulbar7.
En  nuestra  cohorte  los  pacientes  con  predominio  bulbar
presentaron  mayor  número  de  síntomas  extra-motores  al
compararse  con  los pacientes  de ELA espinal.

La  ELA es  una  enfermedad  de presentación  clínica  muy
heterogénea9;  la  presencia  de inclusiones  patológicas  en
áreas  extra-motores  del sistema  nervioso  central  observadas
con  ELA  definida-esporádica  podrían  explicar  la presencia
de  síntomas  atípicos,  frecuentemente  omitidos  y  que  por
consecuencia  no  se abordan  ni  se  tratan  de  forma  ade-
cuada,  limitando  la  calidad  de vida  del paciente.  En  la
presente  cohorte,  los síntomas  extra-motores  observados
en  los  pacientes  con  ELA,  podrían  ser manifestaciones  inci-
dentales,  consecuencia  de la  discapacidad  o expresiones
clínicas  por  progresión  del proceso  neurodegenerativo.  La
identificación  oportuna  de  manifestaciones  extramotoras  en
pacientes  con  los  síntomas  motores  clásicos,  podría  facilitar
su tratamiento  médico  y  mejorar  la  condición  clínica  de  los
pacientes  con  ELA.  La  variabilidad  de los  fenotipos  clínicos,
los  recientes  hallazgos  histopatológicos  extra-motores  en  el
SNC  y  la  presencia  de síntomas  no-motores,  sugieren  que
la  ELA  es una  enfermedad  multisistémica  no  restringida  al
sistema  motor.
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Hematoma subdural
intracraneal y espinal
secundario a anestesia
neuroaxial

Subdural intracranial and  spinal  haematoma
secondary  to  neuraxial  anaesthesia

Sr.  Editor:

La  incidencia  real de  las  complicaciones  con anestesia  neu-
roaxial  (AN)  es  desconocida,  siendo  la  cefalea  pospunción
dural  la  más  frecuente1,2.  Se  estima  que  la incidencia
del  hematoma  subdural  intracraneal  (HSDC)  de  1:500.000
a  1.000.000  punciones  lumbares3 y de  1/190.000  para
el  hematoma  espinal  con  anestesia  epidural  y  1/320.000
con  anestesia  espinal1.  Ambas  complicaciones  han sido
asociadas  con  morbimortalidad  importantes3-6 por  lo  que

Figura  1  RM  de  cráneo  axial  DP: se  observa  una  colección

extraaxial  frontoparietal  izquierda  de  1  cm  máximo  de espesor,

hiperintensa.

todos  los  esfuerzos  deben  estar  enfocados  en  un  diagnóstico
y  tratamiento  precoz.

Caso  clínico

Presentamos  a  un  paciente  de 56  años,  sin antecedentes
relevantes,  que  tras  24  h  posteriores  a  una  intervención
quirúrgica  prostática  bajo anestesia  intradural  traumática
inicia  con cefalea  occipito-nucal  intensa,  desencadenada
por  el  paso  a  ortostatismo,  sin  focalidad  neurológica  en
la  exploración.  Se realiza  el  diagnóstico  de hipotensión  de
líquido  cefalorraquídeo  (HLCR)  y se  inició  tratamiento  con
corticoides  por vía  intravenosa  y analgésicos  antinflama-
torios  no  esteroideos.  Un  mes  después  del inicio de  dicha
sintomatología  consulta  a nuestro servicio  por  persistencia
de  la  cefalea,  que  desde  hace 15  días  era constante,  pulsátil,
de menor  intensidad  pero  que  ahora  se presentaba  tam-
bién  en el  decúbito  supino  y  que  aumentaba  con  Valsalva;
además,  inició  cervicalgia  intensa.  Se  decide  realizar  una
RM  craneal,  que  muestra  una  colección  extraaxial  frontopa-
rietal  izquierda  de 1  cm  máximo de espesor,  hiperintensa  en

Figura  2 En  la  RM  cervicotorácica  sagital  STIR  presenta

ocupación  de  espacio  posterior  desde  C7  hasta  T10-T11,  de

intensidad  heterogénea.
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