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Resumen

Objetivos: Laarteriopatia cerebral autosémica dominante con infartos subcorticales y leucoencefalopatia
(CADASIL) es una enfermedad genética que suele manifestarse con ictus lacunares, migrafia, demencia,
trastornos psiquidtricos o crisis epilépticas. Solo un 10% de los pacientes debutan con encefal opatia aguda
reversible.

Material y métodos: Varén de 36 afios con antecedentes familiares de CADASIL que presenta de forma
agudafiebre, cefalea, nduseas, vomitos, somnolenciay sindrome hemisférico izquierdo (afasia, hemianopsia
homaonima derecha, extincion sensitiva derechay desaferentizacion del brazo derecho). Serealizo
diagndstico diferencial entre meningoencefalitis, ictus, migrafia con auray crisis epilépticas. Se tratd
empiricamente y de forma sucesiva con aciclovir, levetiracetam y acido acetilsalicilico sin respuesta clinica.

Resultados: La resonancia magnética (RMN) cerebral urgente revel ¢ hiperintensidades difusas
periventriculares en la secuencia T2-FLAIR sin restriccion en difusién, predominantemente en los polos
anteriores de los |6bulos temporales y cdpsulas internas. El analisis del liquido cefalorraquideo fue normal. El
electroencefa ograma (EEG) mostrd ondas lentas hemisféricas izquierdas. Dado que |os resultados no fueron
concluyentes se realizd RMN cerebral de control, que no mostré cambios, y un EEG con mejoria moderada
delalentificacion. La SPECT de perfusién cerebral mostro hipoperfusion en los cortex frontal, occipital
derecho y parietales y temporales izquierdos. Se detect6 la mutacion NOTCH-3. De forma esponténea se
observo una mejoria clinica progresiva a partir de los siete dias de hospitalizacion confirmando el diagnostico
de encefalopatia aguda reversible.

Conclusion: La encefalopatia aguda reversible es una presentacion infradiagnosticada del CADASIL que
debe ser considerada. Se necesitan més investigaciones para conocer su prevalenciay tratamiento mas
adecuado.

2667-0496 / © 2023, Elsevier Espaiia S.L.U. y Sociedad Espafiola de Neurologia (SEN). Todos |os derechos reservados.



