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la citologia del LCR y el resultado positivo en autoinmunidad sanguinea
para ANCA y anticuerpos anti-MPO. Estos resultados plantean un origen
inflamatorio autoinmune. Tras comenzar tratamiento con corticoides
y rituximab presenta una mejoria clinica importante y continta segui-
miento hoy en dia en nuestras consultas.

Conclusién: Es importante revisar y conocer la fisiopatologia y manifes-
taciones de las enfermedades autoinmunes del sistema nervioso central
MPO-ANCA+ para realizar un buen algoritmo diagnostico y terapéutico.

20355. ESTUDIO DESCRIPTIVO DE UNA SERIE DE CASOS DE
SINDROME DE SMART EN UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL

Garcia Granado, J."; Santana Suarez, E.%; Quesada Morales, 0.3
Pérez Vieitez, M."; Gonzalez Hernandez, A."; de la Nuez Gonzalez,
J.'; Lopez Santana, A.'; Cegarra Sanchez, J.'; Rodriguez Santana, J.';
Relloso de la Fuente, A.!

'Servicio de Neurologia. Hospital Universitario de Gran Canaria Dr.
Negrin; Servicio de Radiologia. Hospital Universitario Insular de
Gran Canaria; 3Servicio de Radiologia. Complejo Hospitalario Dr.
Negrin.

Objetivos: El sindrome de SMART (Stroke-like Migraine Attacks after
Radiation Therapy) es una complicacion infrecuente y tardia de la ra-
dioterapia (RT) cerebral, cuya frecuencia esta aumentando por una ma-
yor supervivencia a los tumores cerebrales con las terapias actuales.
Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de 3 casos de
sindrome de SMART en un hospital de tercer nivel en los ultimos 18
meses. Se recogieron las siguientes variables: indicacion de la RT, in-
tervalo de tiempo en afos entre el fin de la RT y el SMART, edad al
diagndstico, forma de presentacion clinica y las caracteristicas neurro-
radioldgicas por RM craneal.

Resultados: La edad media al diagnostico fue de 54,3 afos. La sinto-
matologia de presentacion mas frecuente en nuestra serie fueron las
crisis epilépticas y la alteracion del lenguaje. El intervalo medio de
tiempo entre la RT y el inicio de la enfermedad fue de 20,3 anos. En
todos los casos en la RM craneal se encontr6 edema cortical e hiperin-
tensidad en secuencias T2, siendo el realce leptomeningeo y giriforme
hallazgos muy frecuentes (66%).

Conclusién: La incidencia del sindrome de SMART es desconocida por
el nimero limitado de casos publicados y por ser una patologia proba-
blemente infradiagnosticada. Se subraya la marcada variabilidad inte-
rindividual desde el punto de vista clinico y de latencia de la enferme-
dad, sin llegar a existir asociacion entre el SMART y un tipo de tumor
en particular. En RM craneal el edema cortical y el realce leptomenin-
geo y giriforme fueron las presentaciones mas frecuentes.

20652. SLIPPERS: ;VARIANTE DEL ESPECTRO CLIPPERS O
NUEVA ENTIDAD?: A PROPOSITO DE DOS CASOS CLINICOS

Esnaola Barriola, I.'; Escriche Gorospe, E.Z; Lecumberri de Fuentes,
E.3; Gaston Zubimendi, 1.2; Zelaya Huerta, M.%; Erro Aguirre, M.?

'Servicio de Neurologia. Complejo Hospitalario de Navarra; ?Servicio
de Neurologia. Hospital Universitario de Navarra; 3Servicio de
Radiologia. Hospital de Navarra; “Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de Navarra.

Objetivos: Describir las manifestaciones clinicas, radiolégicas e histo-
patoldgicas de dos pacientes con sindrome de SLIPPERS.

Material y métodos: Revision de historias clinicas y de la literatura
sobre el sindrome de SLIPPERS.

Resultados: Una mujer de 49 afos y un hombre de 64 afos, ingresaron
por una primera crisis epiléptica generalizada. En ambos casos la pri-
mera resonancia magnética craneal mostro varias lesiones supratento-
riales hemisféricas unilaterales con afectacion de sustancia blanca y
gris, hiperintensas en secuencias T2/FLAIR, con difusividad aumen-
tada, realce con contraste de gadolinio, morfologia pseudonodular y
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distribucion perivascular. En la primera paciente se observé un
aumento de tamano de las lesiones y aparicion de nuevas en hemisfe-
rio contralateral, tronco y cerebelo. El liquido cefalorraquideo mostro
hiperproteinorraquia en el segundo caso. En ambos pacientes las sero-
logias, los marcadores tumorales, el estudio de autoinmunidad y el
estudio de extension tumoral fueron negativos y la biopsia cerebral
mostroé un infiltrado inflamatorio parenquimatoso y perivascular, sin
areas de necrosis ni células tumorales, con positividad para marcado-
res de estirpe linfoide T (CD3+, CD5+ y CD8+). Los dos pacientes me-
joraron clinica y radiolégicamente tras el tratamiento con
corticoesteroides. La primera paciente tuvo varias recaidas al reducir-
los, pero ambos se estabilizaron con metotrexato oral.

Conclusién: Los pacientes descritos se ajustan al recientemente acu-
fiado sindrome de SLIPPERS, entidad con caracteristicas radiologicas e
histopatoldgicas similares a las del CLIPPERS, pero con localizacion de
las lesiones de predominio supratentorial. La posicion nosologica de
esta entidad se desconoce. Destacamos la tendencia a la recurrencia
al reducir los esteroides y la indicacion de un tratamiento inmunosu-
presor mantenido.

20745. ASTROCITOIPATi,A AUTOINMUNE POR ANTICUERPOS
CONTRA LA PROTEINA ACIDA FIBRILAR GLIAL (GFAP) EN
PACIENTE EN TRATAMIENTO CON NIVOLUMAB

Pérez Girona, L.; Vazquez Justes, D.; Paul Arias, M.; Garcia Diaz, A.;
Freixa Cruz, A.; Nieva Sanchez, C.; Rojas Cristancho, J.; Purroy, F.;
Quilez, A.; Quibus Requena, L.; Brieva Ruiz, L.

Servicio de Neurologia. Hospital Universitari Arnau de Vilanova de
Lleida.

Objetivos: La astrocitopatia autoinmune por anticuerpos contra la pro-
teina acida fibrilar glial (GFAP) es una rara condicion autoinmune del
sistema nervioso central. La clinica es variable, con un inicio agudo-
subagudo y pudiendo producir meningoencefalomielitis, encefalopatia,
trastornos del movimiento y/o cefalea entre otros. La radiologia es tipi-
ca a menudo acompafada de un realce de gadolinio cerebral lineal pe-
rivascular radial. En un 25% de los pacientes la etiologia es paraneopla-
sica, mas frecuentemente por teratoma ovarico. Existe evidencia escasa
en cuanto a la asociacion al tratamiento con inhibidores check-point.
Material y métodos: Mujer de 59 afos con antecedentes de melanoma
(estadio Ill de Clark) en tratamiento activo con nivolumab (anti-PD1)
presenta cuadro de encefalopatia con desorientacion, lenguaje inco-
herente, ataxia, cefalea y agitacion de 1 mes de evolucion.
Resultados: La puncion lumbar evidencié hiperproteinorraquia de
117 mg/dl. La RM cerebral mostro la presencia de realce radial peri-
ventricular, lo que hizo sospechar la astrocitopatia GFAP. Se anadi6
anti-GFAP en LCR resultando positivos. Se inicié tratamiento con me-
tilprednisolona en bolus seguido de mg/kg en pauta descendente con
buena evolucion inicial, pero reaparicion de la clinica al suspender la
corticoterapia, motivo por el cual se reintrodujo y, posteriormente, se
realizo desescalada lentamente progresiva y se asocio acido micofeno-
lico. Desde entonces, se mantiene asintomatica.

Conclusion: Presentamos un caso de una mujer con antecedentes de
melanoma (estadio llic) en tratamiento activo con inhibidores de
check-point (nivolumab) con meningoencefalitis por anticuerpos anti-
GFAP. Esta entidad ha sido muy esporadicamente relacionada con tra-
tamiento con inhibidores de check-point como fue nuestro caso, mos-
trando un fenotipo corticoide-dependiente.

21588. GANGLIONOPATIA AUTONOMICA AUTOINMUNE
SERONEGATIVA

Lopez Mesa, C.; Pérez Navarro, M.; Triguero Cueva, L.; Carvajal
Hernandez, A.

Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Virgen de las Nieves.
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Objetivos: Describir el caso clinico de un paciente con diagnéstico de
ganglionopatia autonémica autoinmune seronegativa.

Material y métodos: Varon de 53 afios sin antecedentes médicos que
presenta un cuadro clinico de instauracion progresiva y secuencial a lo
largo de 12 semanas, consistente en astenia, ptosis ocular, miosis pupi-
lar, hiperhidrosis toracica segmentaria e intolerancia al ortostatismo.
Resultados: La semiologia de debut, compatible con un sindrome mias-
teniforme, oriento el diagnostico inicial hacia la debilidad de origen
neuromotor. La evaluacién autondémica puso de manifiesto la existen-
cia de hipotension ortostatica neurogénica y pandisautonomia, acotan-
do el diagndstico diferencial. No se observaron signos cardinales de
parkinsonismo, disfuncion cerebelosa o trastorno de la conducta del
suefio REM. La gammagrafia cardiaca MIBG mostré denervacion simpa-
tica periférica, la secuenciacion del gen de la transtirretina no mostro
mutaciones, y los estudios de autoinmunidad fueron negativos, inclu-
yendo la ausencia de anticuerpos contra la subunidad alfa-3 del ganglio
autonomico. Los sintomas mejoraron levemente con piridostigmina y
el paciente mostré una excelente respuesta inicial al tratamiento con
inmunoglobulinas intravenosas, con normalizacion de los parametros
de funcion simpatica y parasimpatica en el estudio autonémico. El
paciente fue diagnosticado de ganglionopatia autonémica autoinmune
seronegativa.

Conclusion: La evaluacion autonoémica es fundamental para establecer
la sospecha diagnostica y monitorizar la respuesta al tratamiento en la
ganglionopatia autonomica autoinmune. El tratamiento sintomatico
con piridostigmina puede ser eficaz debido a su efecto sobre la trans-
mision colinérgica en el ganglio autonoémico. El tratamiento inmuno-
modulador constituye la base del tratamiento y la denervacion vege-
tativa es potencialmente reversible.

21487. ESTUDIO DESCRIPTIVO MULTICENTRICO DE LOS
CASOS DE ENFERMEDAD DE CREUTZFELDT-JAKOB EN LA
COMUNIDAD VALENCIANA

Benlloch Lopez, C.'; Moreno Navarro, L.2; Gomez Lopez, T.3; Quesada
Simo, A.4; Benetd Andrés, H.; Bosca Blasco, M.¢; Membrilla Lopez,
J.%; Coquillat Mora, H.7; Camilo, R.; Carceler, M.”; Rico Saiz, M.3;
Sanchez, R.%; Roman Alcafiz, J.'; Sevilla Mantecon, T.'; Bataller
Alberola, L."; Gorriz Romero, D.'; Sivera Mascaro, R.’

'Servicio de Neurologia. Hospital Universitari i Politecnic La Fe;
2Servicio de Neurologia. Hospital General Universitario de Alicante;
3Servicio de Neurologia. Hospital de la Marina Baixa; “Servicio de
Neurologia. Hospital Universitario Dr. Peset; >Servicio de Neurologia.
Hospital General de Castelld; ¢Servicio de Neurologia. Hospital
Francesc de Borja de Gandia; “Servicio de Neurologia. Consorcio
Hospital General Universitario de Valencia; Servicio de Neurologia.
Hospital Clinico Universitario de Valencia; °Servicio de Neurologia.
Hospital Arnau de Vilanova.

Objetivos: Analizar las caracteristicas clinicas de la encefalopatia por
priones asi como los hallazgos en pruebas complementarias (electroen-
cefalograma, resonancia magnética y marcadores analiticos en liquido
cefalorraquideo). Analizar el valor prondstico de tTAU, neurofilamento
en LCR y grado de afectacion por RMN.

Material y métodos: Estudio descriptivo multicéntrico de una serie de
casos de enfermedad de Creutzfeldt-Jakob en la Comunidad Valenciana
diagnosticados en los Gltimos 15 anos.

Resultados: Se recogen datos de 52 casos codificados como probable
enfermedad de Creutzfeldt-Jakob, correspondiendo 48 de ellos a la for-
ma esporadica (92,3%) y 4 a la forma genética. El 47% de los casos son
mujeres y la media de edad muestral es de 66 afos. El inicio sintomati-
co mas frecuente fue la demencia rapidamente progresiva (70%). La
supervivencia media desde el diagndstico fue de 120 dias. En el 81% de
los pacientes de los que se dispone tTAU, esta es mayor a 1200 y en el
81% de los pacientes de los que se dispone proteina 14.3.3, esta es po-
sitiva. Se realizé RT QUIC en 13 pacientes, siendo positivo en el 77%.
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Conclusion: La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob en la Comunidad
Valenciana es una enfermedad rara de diagnéstico complejo, siendo
muy Utiles para el mismo la RM cerebral asi como los biomarcadores
en LCR.

20103. MONONEURITIS MULTIPLE COMO CLAVE DIAGNOSTICA
DE UNA GRANULOMATOSIS CON POLIANGEITIS EOSINOFILICA:
LA IMPORTANCIA DEL ELECTRONEUROGRAMA-
ELECTROMIOGRAMA

Leon Ruiz, M."; Lorenzo Diéguez, M.%; Martinez Pérez, M.'; Santiago
Pérez, S.'; Lacruz Ballester, L.2

'Seccion de Neurofisiologia Clinica. Servicio de Neurologia. Hospital
Universitario La Paz; 2Servicio de Neurologia. Hospital Universitario
La Paz.

Objetivos: Presentamos una granulomatosis con poliangeitis eosinofi-
lica (GPAE) donde el electroneurograma-electromiograma (ENG-EMG)
fue la clave diagnostica.

Material y métodos: Varon de 65 afios, con rinitis cronica + pélipos
nasales y EPOC reagudizador con 3 ingresos previos (con infiltrados
pulmonares no cavitados en TAC pulmonar), traido a Urgencias por un
cuadro de 20 dias de parestesias y debilidad de MSD, después MSI, y
finalmente MMII. La exploracion reveld paresia distal asimétrica de MSI
y MMII (> derecho) (4/5), con hipoestesia tactoalgésica en MMII. Se
solicitaron pruebas complementarias.

Resultados: ENG-EMG: mononeuritis multiple (MM) sensitivomotora
axonal aguda sobreanadida a polineuropatia-miopatia difusa leve.
Analitica: eosinofilia (3.670 pL), ANCA anti-MPO positivos (> 100 Ul/ml)
e insuficiencia renal ([Cr] 3,5 mg/dl). RM: descart6é mielopatia. Biopsia
renal: glomenuronefritis focal necrosante. Tras diagndstico de GPEA,
4 iniciaron metilprednisolona + ciclofosfamida IV, y posteriormente
prednisona + azatioprina VO. Con resolucion de la eosinofilia, mejoria
de la funcion renal ([1,75] mg/dl) y la debilidad, persistiendo leve
paresia del MSI.

Conclusion: La GPAE es una vasculitis de pequefo vaso asociada a
anticuerpos anticitoplasma de neutrofilo (ANCA) en el 30-45% de casos,
pudiendo producir neuropatia vasculitica. El patron mas frecuente es
la MM seguida de la polineuropatia asimétrica (ambas sensitivomotoras
axonales). La GPAE es la Unica vasculitis sistémica donde la MM es
criterio diagnéstico, ocurriendo mas frecuentemente si ANCA positivos.
La proteina cationica de eosindfilos facilitaria la degeneracion de las
fibras nerviosas. También es frecuente la afectacion muscular y puede
coexistir o no con la afectacion nasal/pulmonar. Ante un paciente con
MM, EPOC y poliposis nasal debemos sospechar una GPAE siendo el
ENG-EMG fundamental para un diagnostico precoz.
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20451. UN CASO DE UNA POLIRRADICULOPATIA SUBAGUDA
DE CAUSA INHABITUAL

Angerri Nadal, M."; Valin Villanueva, P.'; Hernandez Pérez, G.';
Teixidor Panella, S.'; Muioz Vendrell, A.'; Martinez Yélamos, A.";
Povedano Panades, M.%; Solanich Moreno, X.3; Rocamora Blanch, G.3;
Antoli Gil, A.?; Martinez Yélamos, S.'; Arroyo Pereiro, P.'; Marco
Cazcarra, C.!

'Servicio de Neurologia. Hospital Universitari de Bellvitge; 2Unidad
de Neurofisiologia Clinica. Hospital Universitari de Bellvitge;
3Servicio de Medicina Interna. Hospital Universitari de Bellvitge.

Objetivos: Las polirradiculopatias lumbosacras subagudas son afecta-
ciones de las raices nerviosas que pueden producirse por multiples



