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Sr.

 E
d
ito

r:

La

 hem
orragia

 subaracnoidea

 de
 la
 convexidad

 cerebral
(H

SA
c)

 se

 caracteriza

 por

 colecciones
 hem

áticas

 en

 uno
o

 

varios

 

surcos

 

adyacentes,

 

sin

 

sangrado
 

en

 

el

 

parén-
quim

a

 cerebral,

 cisura

 interhem
isférica,

 cisternas

 basales
o

 

ventrículos
1—

3.

 

Se

 

ha

 

asociado

 

a

 

m
últiples

 

etiologías
com

o

 traum
atism

os,

 enferm
edad

 aneurism
ática,

 oclusión

 de
venas

 corticales,

 síndrom
e

 de

 leucoencefalopatía

 posterior
reversible,

 síndrom
e

 de

 vasoconstricción

 cerebral

 reversi-
ble

 (SV
C

R
),

 angiopatía

 am
iloide

 cerebral

 (A
A

C
),

 vasculitis
prim

aria

 del

 sistem
a

 nervioso

 central,

 coagulopatías,

 con-
sum

o

 de

 cocaína

 o

 etanol,

 abscesos

 cerebrales,

 cavernom
as

o

 m
alform

aciones

 arteriovenosas
1—

4.

 A

 continuación

 presen-
tam

os

 un

 caso

 de

 H
SA

c

 com
o

 m
anifestación

 de

 telangiectasia
hereditaria

 hem
orrágica

 (T
H

H
).

Varón

 de

 47

 años

 con

 antecedente

 de

 epistaxis

 repeti-
das

 desde

 la

 infancia

 e

 historia

 fam
iliar

 de

 epistaxis

 en

 la
m

adre,

 tío

 y

 abuelo

 m
aternos,

 quienes

 requirieron

 cauteri-
zación

 de

 telangiectasias

 en

 la

 cavidad

 nasal.

 Refería

 una
cefalea

 opresiva

 frontal

 izquierda,

 de

 intensidad

 y

 frecuen-
cia

 crecientes

 (hasta

 hacerse

 diaria)

 en

 los

 últim
os

 5

 m
eses.

Esta

 aum
entaba

 con

 la

 m
aniobra

 de

 Valsalva,

 asociando

 vér-
tigo

 y

 vóm
itos,

 con

 fotopsias

 ocasionales.

 N
o

 refería

 fi
ebre,

consum
o

 de

 sustancias

 vasoactivas

 o

 transgresión

 etílica.
A

 pesar

 del

 dexketoprofeno

 intravenoso

 50

 m
g/8

 h,

 tram
a-

dol/paracetam
ol

 

oral

 

37,5/325

 m
g/8

 h

 

y

 

prednisona

 

oral
60

 m
g/24

 h,

 precisó

 rescates

 de

 cloruro

 m
órfi

co

 subcutáneo
a

 dosis

 de

 5

 m
g.

La

 exploración

 sistém
ica

 destacó

 un

 angiom
a

 cutáneo
en

 ápice

 nasal

 y

 puntos

 rubí

 en

 lengua

 y

 labio

 inferior;

 la
exploración

 neurológica

 fue

 norm
al.

Los

 estudios

 de

 coagulación,

 hem
ogram

a

 y

 bioquím
ica

fueron

 norm
ales.

 El

 líquido

 cefalorraquídeo

 m
ostró

 com
-

posición

 y

 presión

 norm
ales,

 sin

 hem
atíes

 en

 el

 m
ism

o.

 La
secuenciación

 de

 exom
a

 m
ostró

 una

 m
utación

 con

 cam
bio

 de
sentido

 en

 el

 exón

 3

 del

 gen

 del

 receptor

 de

 activina

 A

 tipo
II-1,

 A
C

V
R

L
1

 (c.236G
>A

;

 p.(G
ly79G

lu)),

 en

 el

 crom
osom

a

 12,
no

 descrita

 anteriorm
ente.

U
na

 R
M

 cerebral,

 en

 secuencia

 T
2,

 dem
ostró

 un

 fi
no

ribeteado

 de

 artefacto

 de

 susceptibilidad

 m
agnética

 en

 los
surcos

 frontales

 izquierdos

 com
patible

 con

 depósitos

 de
hem

osiderina

 (fi
g.

 1).

 La

 adm
inistración

 de

 gadolinio

 no
m

ostró

 realces

 patológicos

 ni

 hallazgos

 sugerentes

 de

 infl
a-

m
ación

 de

 paredes

 vasculares.

 U
n

 dúplex

 transcraneal

 y

 una
arteriografía

 cerebral

 fueron

 norm
ales.

 M
ediante

 rinosco-
pia

 se

 dem
ostraron

 telangiectasias

 en

 el

 tabique

 nasal

 y

 los
cornetes,

 que

 se

 cauterizaron.
La

 T
H

H
,

 conocida

 com
o

 enferm
edad

 de

 Rendu-O
sler-

W
eber

 es

 una

 enferm
edad

 de

 herencia

 autosóm
ica

 dom
i-

nante,

 con

 una

 prevalencia

 de

 entre

 1:5.000

 y

 1:8.000
5—

7.

F
ig

u
ra

 

R
M

 cerebral

 en

 secuencia

 T
2

 que

 m
uestra

 depósitos
de

 hem
osiderina

 (fl
echas)

 en

 los

 surcos

 de

 la

 convexidad

 frontal
izquierda,

 correspondientes

 con

 H
SA

c.

La

 epistaxis

 es

 la

 m
anifestación

 m
ás

 frecuente,

 y

 las

 telan-
giectasias

 m
ucocutáneas,

 el

 signo

 m
ás

 com
ún.

El

 

diagnóstico

 

clínico

 

se

 

realiza

 

m
ediante

 

los

 

crite-
rios

 de

 C
uraçao

8,
 basados

 en

 la

 presencia

 de:

 1
)

 epistaxis
recurrente

 y

 espontánea;

 2
)

 telangiectasias

 m
ucocutáneas

m
últiples

 en

 localizaciones

 características

 (labios,

 lengua,
m

ucosa

 oral

 y

 punta
 de
 los

 dedos);

 3
)

 participación

 visceral
(gastrointestinales,

 pulm
onares,

 hepáticas

 o

 cerebrales
9),

y

 4
)

 un

 fam
iliar

 de

 prim
er

 grado

 con

 T
H

H
.

 El

 diagnóstico
es

 defi
nitivo,

 si

 se

 cum
plen

 al
 m

enos

 3

 de

 los

 criterios
enum

erados
8.

C
uando

 existe

 sospecha

 diagnóstica,

 o

 en

 ausencia

 de
antecedente

 fam
iliar,

 se

 recom
ienda

 la
 realización

 de

 un
estudio

 genético
9;

 A
dem

ás

 de

 presentar
 los
 4

 criterios

 clí-
nicos,

 

este

 

paciente

 

presentó

 

una

 

variante
 

genética

 

en
A

C
V

R
L
1,

 

cuyas

 

m
utaciones

 

patogénicas

 

se
 

han
 

asociado
siem

pre

 a

 T
H

H
10.

La

 T
H

H

 causa

 num
erosas

 m
anifestaciones

 neurológicas,
com

o

 m
alform

aciones

 vasculares

 cerebrales,

 abscesos,
 ictus

isquém
icos,

 crisis

 epilépticas

 y

 m
igraña.

 Entre

 las

 prim
eras

destacan

 m
alform

aciones

 arteriovenosas

 (M
AV

)

 m
últiples,

silentes

 y

 de

 bajo

 fl
ujo,

 presentes

 en

 el

 10%

 de

 los

 casos,
que

 pueden

 causar

 hem
orragias

 devastadoras
10—

12.

 O
tras

son

 telangiectasias

 capilares,

 m
alform

aciones

 cavernosas,
anom

alías

 del

 desarrollo

 venoso,

 fístulas

 arteriovenosas

 y
aneurism

as

 saculares
13.

 Los

 ictus

 isquém
icos

 se

 presentan

 en
un

 30%

 de

 pacientes

 con

 M
AV

 pulm
onares,

 por

 un

 m
ecanism

o
de

 em
bolism

o

 paradójico
14.

La

 etiología

 de

 H
SA

c

 es

 variada

 y

 difi
ere

 en

 función

 de

 la
edad

 de

 presentación,

 de

 form
a

 que

 en

 m
enores

 de

 60

 años
predom

ina

 el

 SV
C

R
,

 y

 en

 m
ayores

 de

 60

 años

 la

 principal
causa

 es

 la

 A
A

C
1—

4.

 La

 sintom
atología

 tam
bién

 varía

 según
la

 edad:

 la

 cefalea

 en

 trueno

 es

 el

 síntom
a

 m
ás

 frecuente
en

 el

 prim
er

 grupo

 etario,

 y

 los

 episodios

 focales

 transito-
rios

 conocidos

 com
o

 

«am
yloid

 spells
»,

 en

 el

 segundo
1—

3.

 Se
considera

 que

 estos

 episodios

 podrían

 estar

 causados

 por

 un
m

ecanism
o

 de

 depresión

 cortical

 propagada

 sim
ilar

 al

 de

 la
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migraña,  secundario  a la presencia  de  sangre  en  la corteza
cerebral3.  La TC  cerebral  sin  contraste  es  la prueba  diagnós-
tica  más  inmediata,  si  bien su  sensibilidad  es limitada,  por  lo
que  la  RM  cerebral  resulta  necesaria  para  el  diagnóstico15.
En  este  caso,  la  RM  mostró  depósitos  de  hemosiderina  en los
surcos  corticales  frontales  anteriores,  indicando  sangrado
previo  compatible  con  HSAc, mientras  que  la  arteriografía
fue  normal.  Probablemente,  este  paciente  presentase  una
malformación  vascular  causante  del sangrado  que,  debido  a
rotura,  tamaño,  bajo  flujo  o  vasoespasmo,  no fuera  aprecia-
ble  en  las  pruebas  de  imagen.

En resumen,  la  THH  puede  ser causa  de  HSAc,  hecho  no
descrito  previamente  en la  literatura  médica.  Es  también
de  interés  el  hallazgo  de  una  nueva  variante  genética  en
ACVRL1,  cuyo  significado  patogénico  deberá  determinarse
mediante  los  estudios  de  segregación  familiar  oportunos.
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Cuantificación de la atrofia
cerebral en  esclerosis múltiple
mediante medidas
bidimensionales

Quantification  of brain  atrophy  in multiple
sclerosis using  two-dimensional measurements

Sr. Editor:

El  concepto  No  evidence  of disease  activity  (NEDA)  ha  sido
formulado  como  una  forma  de  valorar  la  respuesta  al  trata-
miento  en  pacientes  con esclerosis  múltiple1.  La  reciente

inclusión  de la  ralentización  en  la progresión  de la  atro-
fia  cerebral  dentro  de los  criterios  NEDA  42 ha  abierto  un
nuevo  frente  en el  manejo  de esta  enfermedad.  Se  hace,
por  tanto, necesario  evaluar  la  atrofia  cerebral  como  forma
de  monitorizar  la respuesta  al  tratamiento.

Aunque  un  radiólogo  experimentado  es  capaz  de  detectar
cambios  en  el  volumen  cerebral  a través  de una  inspección
cualitativa  de los  estudios  de resonancia  magnética  cerebral
principalmente  en  función  de la  dilatación  de los  espacios
ventriculares,  se hace  necesario  un  examen  cuantitativo  que
permita  identificar  con  precisión  estas  modificaciones.

El  método  de  elección  para  su evaluación  es el  aná-
lisis  de  los  volúmenes  cerebrales  (volumen  encefálico  y
cerebral  global,  volumen  de sustancia  blanca  y  gris)  a par-
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