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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
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etiologias, entre ellas cabe destacar un grupo de enfermedades poco
conocidas como son las histiocitosis.

Material y métodos: Exponemos el caso de un hombre de 62 afos, sin
antecedentes de interés, que presenta cuadro de dos meses de evolu-
cion de lumbociatalgia con debilidad progresiva de extremidades infe-
riores e hipoestesia distal. Realizamos una descripcion clinica, electro-
fisiologica y anatomopatologica del caso.

Resultados: Se realiza una RM lumbar que muestra signos de captacion
y engrosamiento leptomeningeo. En liquido cefalorraquideo destaca hi-
perproteinorraquia significativa con pleocitosis linfocitaria, sin células
atipicas. El EMG es compatible con polirradiculopatia lumbar subaguda
L5-S1 bilateral con dafio axonal activo. El estudio de neoplasia maligna
es negativo. El paciente presenta un empeoramiento progresivo de la
paraparesia, con aumento significativo de la hiperproteinorraquia en el
LCR, sin deteccion de células malignas, por lo que se decide biopsiar la
meninge. Se obtiene material nervioso con abundante infiltrado histio-
citario, la mayoria de tipo espumoso y presencia de células multinuclea-
das tipo Touton. El estudio molecular muestra fusion KIF5B-ALK por lo
que se diagnostica de histiocitosis ALK y se inicia tratamiento dirigido
con cobimetinib, con muy buena respuesta clinica.

Conclusién: Ante un cuadro de polirradiculopatia subaguda progresiva
con imagen sugestiva de infiltracion meningea se debera tener en
cuenta las histiocitosis aparte del grupo de neoplasias solidas y hema-
toldgicas frecuentes. Es importante conocer esta entidad, dado que
requiere un estudio anatomopatolégico y molecular para su diagnosti-
co y la tipo ALK tiene un tratamiento dirigido y eficaz.

20632. POLINEUROPATIA SENSITIVA COMO MANIFESTACION
INICIAL DE CARCINOMA MICROCITICO PULMONAR

Ros Gonzalez, |.; Chavarria Miranda, A.; Gonzalez Folgueral, C.;
Pedraza Hueso, M.

Servicio de Neurologia. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Objetivos: Aunque no existen manifestaciones neurologicas patogno-
ménicas de sindromes paraneoplasicos, se reconocen ciertas presenta-
ciones clinicas, llamadas fenotipos de alto riesgo, que a menudo tienen
una etiologia paraneoplasica. Entre estos fenotipos se encuentra la
polineuropatia sensitiva, cominmente asociada con anticuerpos anti-
Hu. Presentamos un caso de polineuropatia sensitiva con positividad
para anticuerpos anti-Zic4, como manifestacion inicial de neoplasia
pulmonar.

Material y métodos: Mujer de 64 afos, fumadora 10 cigarros/dia con
nefropatia membranoproliferativa inmunomediada, derivada por pa-
restesias distales de extremidades superiores e inferiores asociadas a
sindrome constitucional de 18 meses de evolucion. En la exploracion
fisica destaca hipoestesia e hipoalgesia distal en extremidades supe-
riores e inferiores de predominio izquierdo e hipopalestesia moderada
en miembros inferiores.

Resultados: El estudio neurofisioldgico (ENG/EMG) mostré una polineu-
ropatia sensitiva de predominio axonal, distal, moderada en extremi-
dades inferiores y leve en superiores. Bioquimica, hormonas y estudio
vitaminico basico sin alteraciones. El estudio serologico fue negativo.
El perfil inmunologico presento positividad de ANA a titulo bajo y com-
plemento C3 y C4 disminuido. El estudio en suero de anticuerpos anti-
neuronales y antionconeuronales fue positivo para anti-Zic 4. El TAC
toracico evidencié un conglomerado adenopatico paratraqueal derecho
asociado a tumoracion digitiforme en ldbulo superior derecho, compa-
tible por anatomia patologica con carcinoma microcitico pulmonar.
Conclusion: La inmunidad contra las proteinas ZIC es prevalente en
pacientes con carcinoma microcitico pulmonar y se asocia frecuente-
mente con la degeneracion cerebelosa subaguda. En nuestro caso, la
deteccion del anticuerpo anti-Zic-4 en una paciente con un fenotipo
neuroldgico de alto riesgo, sirviéo como guia diagnéstica para la busque-
da de una neoplasia pulmonar.
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20524. RIESGO DE DETERIORO COGNITIVO Y ENFERMEDAD
DE ALZHEIMER EN PACIENTES CON MIASTENIA GRAVIS

Diezma Martin, A."; Morales Casado, M.'; Jiménez-Diaz, L.%; Navarro-
Lopez, J.%; Parra Serrano, J.'; Ennazeh El Kaili, M."; Mondéjar Marin,
B."; Vadillo Bermejo, A."; Garcia Meléndez, D.3; Quintana Castro, P.’;
Ruiz Gomez, J.; Rivero Rodriguez, D.'; Maroto Navas, D.';
Piernagorda Copado, J.'; Marsal Alonso, C.'

'Servicio de Neurologia. Complejo Hospitalario de Toledo; *Servicio
de Neurociencias. Laboratorio de Neurofisiologia y Comportamiento.
Facultad de Medicina de Ciudad Real. Instituto de Biomedicina.
Universidad de Castilla La-Mancha. Instituto de Investigacion
Sanitaria de Castilla-La Mancha.; 3Servicio de Neurologia. Hospital
Virgen de Altagracia.

Objetivos: Analizar la prevalencia de enfermedad de Alzheimer (EA) y
la situacion cognitiva en pacientes con miastenia gravis (MG).
Material y métodos: Inicialmente se estudid la prevalencia de EA en
pacientes con MG, examinado historias clinicas electréonicas de
Castilla-La Mancha utilizando el procesamiento de lenguaje natural a
través de la plataforma clinica de inteligencia artificial Savana
Manager. En la segunda parte del estudio se analizaron las caracteris-
ticas cognitivas de los pacientes con MG de las consultas de neurologia
de nuestro centro. Para ello se analizaron datos epidemiologicos y
clinicos y se aplicaron test cognitivos validados.

Resultados: Se han identificado 970.503 pacientes, de los que 1.028
tenian diagndstico de MG. La proporcion de pacientes con diagnostico
de EA dentro de este grupo (4,28%) es mayor que en el resto de la
poblacion (2,82%) (p = 0,0047) con una odds ratio de 1,54 (1C95% 1,13-
2,08; p = 0,0051) sin que se encuentren diferencias significativas en el
analisis bivariante del resto de factores de riesgo para EA. En la segun-
da parte del estudio se han incluido 62 pacientes con MG. El 22,6% de
los pacientes mostraban datos de deterioro cognitivo, aunque solo 2
refirieron quejas cognitivas subjetivas de forma espontanea. Se encon-
traron diferencias significativas en la puntuacion global del Fototest y
en el test del reloj.

Conclusion: Podria existir mayor prevalencia de EA y riesgo de deterio-
ro cognitivo en pacientes con MG, frecuentemente no advertido por los
mismos. Se necesitan nuevos estudios para confirmar nuestros hallazgos.

20743. AMNESIA GLOBAL TRANSITORIA ;HAY QUE AMPLIAR
EL ESTUDIO?

Pérez Girona, L.; Garcia Diaz, A.; Freixa Cruz, A.; Nieva Sanchez, C.;
Rojas Cristancho, J.; Purroy, F.; Quilez, A.

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

Objetivos: La amnesia global transitoria (AGT) es una entidad de cau-
sa desconocida. Esta producida por una disfuncion transitoria de las
estructuras temporales mesiales. Se han planteado diferentes hipotesis
etiologicas: vascular, epiléptica, migrafosa y psicogena, pero ninguna
ha podido ser demostrada.

Material y métodos: Presentamos un estudio descriptivo retrospectivo
de todos los pacientes con AGT atendidos en HUAV desde julio de 2018
hasta marzo 2024.

Resultados: Se identificaron a 276 pacientes. 103 fueron descartados por
no cumplir los criterios establecidos para AGT. Los 173 pacientes tenian
una edad media de 65,38 anos. Un 57,30% eran mujeres, un 64,16% te-
nian FRV (43,35% HTA, 39,30% DL, 5,20% DM), 2,89% antecedentes de
ictus/AIT, 8,09% de migrafa, 21,96% psiquiatricos y ninguno de epilepsia.
Un 78,03% presentaba un factor precipitante, fundamentalmente estre-
sor emocional. A todos menos 2 paciente se les realizo un TC craneal
urgente. En 18 pacientes (15,60%) resultd patologico. En todos ellos,
hallazgos no relacionados con la AGT. En 58,38% de los casos se amplid
estudio con RM cerebral y en 19,07% con EEG. Ninguna de estas explora-
ciones cambi6 el diagndstico. Un 15,02% sufrio recurrencias. Estas no se
asociaron a ninguna de las variables descritas previamente.



