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Resumen

Objetivos: La siderosis superficial infratentorial (SSi) es una entidad del SNC por la deposicion
cronica de hemosiderina en las leptomeninges del cerebelo, tronco encefalico y médula espinal
desencadenando un proceso de desmielinizacion, pérdida axonal y finalmente atrofia cerebelosa
progresiva.

Material y métodos: Revision bibliografica y descripcion de una serie de casos en un centro
hospitalario terciario.

Resultados: Se revisa retrospectivamente 4 casos con diagndstico de SSi. La edad media de debut
fue 52 afos, con igual distribucidn por sexo. La mediana de tiempo desde el inicio de los sintomas
hasta el diagnostico fue de 3 afos (rango: 1-14 anos). Solo un caso presentaba antecedentes
familiares de inestabilidad no filiada, con inicio a los 60 afios. Todos los pacientes presentaron
sindrome cerebeloso y en el 75% coexistia hipoacusia neurosensorial progresiva, que precedi6 a la
alteracion de la marcha. La puntuacion media en la escala SARA al diagnéstico fue de 5,75,
observandose un empeoramiento lentamente progresivo, con un empeoramiento de 2,1 puntos cada
ano. Durante la evolucion, hasta 24 meses tras el diagndstico, 1 paciente desarrollé downbeat
nystagmus y otro paciente desarroll6 una neuropatia optica bilateral, sin hallazgos sugestivos de
patologia desmielinizante. La fuga del LCR, descrita como etiologia més habitual, solo fue
encontrada en el 50% de pacientes, descartandose posibilidad quirdrgica por riesgos de
procedimiento y curso lentamente progresivo.

Conclusion: La SSi es una entidad infrecuente, aunque probablemente infradiagnosticada, de
ataxia e hipoacusia progresivas. Es necesaria la descripcion de un mayor nimero de casos para
comprender las caracteristicas clinicas de esta entidad potencialmente tratable.
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