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Exploracion: debilidad facial bilateral de predominio izquierdo. Reflejo
corneal disminuido. Sin signos de primera motoneurona. En el plazo de
2 afos desarrolla progresivamente hipoestesia en territorio trigeminal
derecho V1-V2-V3, debilidad de miembros superiores, disfagia leve-
moderada y disfonia leve. RM del neuroeje sin hallazgos significativos.
Estudio analitico ampliado, incluyendo autoinmunidad, serologias, on-
coneuronales y anticuerpos anti-RChR: sin hallazgos patologicos.
Resultados: EMG: datos de denervacion cronica en region proximal y
distal de miembros superiores y en musculatura facial/bulbar. Se asocia
ademas una alteracion del reflejo de parpadeo en nervio facial izquier-
do (latencias R1 y R2 aumentadas). Estudio estimulacion repetitiva nor-
mal. Teniendo en cuenta los hallazgos resefiados y la evolucion clinica
se concluye esta variante atipica de enfermedad de la motoneurona.
Conclusion: La neuronopatia sensitivo-motora de inicio facial es una
entidad rara de la que no esta establecida la prevalencia y que posi-
blemente esté infradiagnosticada. Tampoco esta esclarecida la etio-
patogenia. Se han propuesto hipotesis neurodegenerativa y disinmune.
Es importante tenerla en cuenta en el diagnodstico diferencial de otras
entidades con sintomas comunes y/o similares, pero también para
plantear abordaje terapéutico, seguimiento evolutivo, prevenir, tratar
y paliar posibles complicaciones.

20555. ARTERITIS DE TAKAYASU: EL ROL CRUCIAL DE LA
NEUROIMAGEN PARA EL DIAGNOSTICO

Escobar Segura, V.
Servicio de Neurologia. Hospital Son Llatzer.

Objetivos: La arteritis de Takayasu (TAK) es una vasculitis crénica y
rara de grandes vasos que afecta la aorta y sus principales ramas. Se
describe un caso en el contexto europeo donde la enfermedad es poco
frecuente.

Material y métodos: Mujer de 29 afios sin habitos toxicos, con antece-
dentes de valvuloplastia mitral en 2018, cesarea por sindrome de
HELLP en 2019, claudicacion intermitente desde 2022 y que toma an-
ticonceptivos orales. Consulta en 2023 por cefalea asociada a focalidad
neurologica fluctuante y carotidinia izquierda. Durante el ingreso, ex-
perimenta cefalea con hipoestesia faciobraquial izquierda y disartria
leve, asociados a hipotension, resueltas con analgesia y sueroterapia.
Se inicia antiagregante.

Resultados: La TC craneal con fase venosa es normal. El estudio neu-
rosonologico revela signos de estenosis carotidea bilateral e HITS en
territorio anterior derecho. La angioRM muestra infartos corticales
agudos en territorio carotideo derecho, asi como oclusion y engrosa-
miento concéntrico de la pared en ambos ejes carotideos. La angioTC
confirma oclusion de la ACI izquierda desde el bulbo y estenosis filifor-
me de la ACI derecha, ademas, de engrosamiento mural en la aorta
distal y oclusion iliaca izquierda. La arteriografia cerebral revela oclu-
siones con recanalizacion colateral. Y la PET-TAC no muestra actividad
vasculitica significativa, aunque los hallazgos vasculares descritos su-
gieren TAK. Cumple los criterios diagnosticos del ACR/EULAR2022.
Conclusion: La TAK se debe sospechar en pacientes jovenes con oclu-
siones arteriales inexplicadas, incluso en regiones donde la incidencia
es baja. Las pruebas de imagen son esenciales para un diagnostico
precoz, permitiendo prevenir complicaciones graves como el ictus y
mejorar el prondstico a largo plazo.

20258. SINDROME DE SUSAC: EXPERIENCIA DIAGNOSTICO-
TERAPEUTICA EN UN CENTRO DE TERCER NIVEL DE LA
COMUNIDAD DE MADRID

Alvarez Bardon, I.; Stride Gonzalez, V.; Moreno Garcia, S.; Ruiz
Ortiz, M.; Comesana Fernandez, F.; Albendea Obispo, B.; Ramirez
Sanchez-Ajofrin, J.; Enguidanos Parra, M.

Servicio de Neurologia. Hospital Universitario 12 de Octubre.

Objetivos: Describir la experiencia reciente de un hospital terciario en
relacion con el diagnostico y tratamiento del sindrome de Susac (SS).
Material y métodos: Descripcion de las caracteristicas clinicas, diag-
nosticas y terapéuticas de los casos identificados y tratados en la his-
toria reciente de nuestro servicio de neurologia (Ultimos 5 afos).
Resultados: Se recabaron un total de 3 casos, todos ellos mujeres
menores de 45 afos, constituyendo 2 de ellos un SS definitivo segln los
criterios propuestos por el European Susac Consortium y siendo el ter-
cero un SS probable. En todos, la presentacion clinica incluyé encefa-
lopatia, alteraciones visuales e hipoacusia, objetivandose las tipicas
lesiones en snowball en cuerpo calloso y zonas de oclusion arterial
retiniana en las pruebas complementarias. La audiometria confirmé
hipoacusia de caracter neurosensorial en dos de los casos. Todos los
pacientes recibieron pulsos de metilprednisolona seguidos de tappe-
ring, asociando en dos de los casos micofenolato mofetilo. En dos de
ellos se administro terapia con inmunoglobulinas. Uno de los casos (el
de presentacion mas grave) requirio ciclos de ciclofosfamida e ingreso
en UCI. Los tres pacientes sufrieron secuelas en distintos grados de
gravedad tras la fase aguda.

Conclusion: EL SS es una microangiopatia que afecta al pequefo vaso
del cerebro, el ojo y el oido, de baja prevalencia y con unas caracte-
risticas radiologicas y oftalmologicas tipicas que facilitan su deteccion.
Las secuelas de esta patologia pueden llegar a ser graves e incapaci-
tantes, por lo que un diagndstico acertado y un tratamiento dirigido y
precoz son claves para evitar la morbimortalidad que asocia.

20601. ENCEFALITIS LIMBICA Y SINDROME DE DRESS: A
PROPOSITO DE UN CASO

Borchers Arias, B.; Tomé Korkostegi, A.; Txurruka Mugartegi, N.;
Barbosa Velasquez, S.; Izal Sola, M.; Somme, J.

Servicio de Neurologia. Hospital Universitario de Araba.

Objetivos: El sindrome de reaccion de sensibilidad a medicamentos
con eosinofilia y sintomas sistémicos (DRESS) es una hipersensibilidad
farmacologica grave que se manifiesta con rash eritematoso, fiebre y
fallo multiorganico. Es frecuente la reactivacion de virus herpes (sobre
todo HHV6). Los farmacos anticonvulsivantes (FAC) aromaticos son
causa frecuente de este sindrome.

Material y métodos: Presentamos el caso de una mujer de 32 afos con
diagnostico de trastorno afectivo bipolar, que tras dos meses de trata-
miento con lamotrigina debuta con eritema cutaneo pruriginoso, malestar
y fiebre alta, asi como hepatitis y eosinofilia, por lo que se diagnostica de
sindrome de DRESS vy se inicia tratamiento corticoideo. 15 dias tras el
inicio de la clinica cutanea presenta alteracion del comportamiento, fluc-
tuacion del nivel de consciencia y estatus epiléptico. Ante la dificil elec-
cion de FAC, finalmente se decide tratamiento con levetiracetam.
Resultados: En RM se objetiva afectacion bilateral y simétrica de la
parte medial de ambos lobulos temporales, sugestiva de encefalitis
limbica, con anticuerpos onco y antineuronales negativos. En LCR PCR
de HHV6+. Tras ciclo de inmunoglobulinas la paciente presenta mejoria
lentamente progresiva hasta la practica resolucion clinica.
Conclusion: La encefalitis limbica en contexto de sindrome de DRESS es
una entidad rara, Unicamente se encuentran otros 4 casos descritos en la
literatura. Esta patologia presenta un desafio por la dificultad de selec-
cionar un FAC que no empeore la clinica de DRESS. Por otro lado, se
desconoce si la reactivacion virica es causa o consecuencia de este sindro-
me, dificultando la decision de administrar o no tratamiento antiviral.

20199. SINDROME DE PITT HOPKINS EN DOS HERMANOS
POR MOSAICISMO PARENTAL

Rodado Mieles, S.; Cisneros Llanos, J.; Calvo Alzola, M.; Martin
Alvarez, R.; Rambalde Pacheco, E.; Velayos Galan, A.; Domingo
Santos, A.

Servicio de Neurologia. Complejo Hospitalario La Mancha Centro.
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Objetivos: El sindrome de Pitt Hopkins es un inusual trastorno del
neurodesarrollo por mutacion en el gen TCF4 (factor de transcripcion
4). Cursa con discapacidad intelectual, trastornos del lenguaje, dis-
morfismos faciales, epilepsia, disfuncion autondémica, alteraciones
musculoesqueléticas y visuales. Tiene herencia autosomica dominante,
predominando los casos de novo, siendo infrecuente el mosaicismo
parental de la linea germinal (< 3% casos). Se presenta el caso de dos
hermanos con sindrome de Pitt Hopkins por mosaicismo parental.
Material y métodos: Varon de 28 afos y mujer de 31 afos, hermanos,
hijos de padres sanos no consanguineos, que presentan un cuadro de
discapacidad intelectual, alteraciones conductuales, anomalias ocula-
res y rasgos dismorficos. No sintomatologia epiléptica. Ausencia de
antecedentes familiares de patologia neuroldgica.

Resultados: Se realizé un array-CGH que detect6 una delecion en
18q21.2 compatible con el sindrome de Pitt Hopkins. En el estudio de
segregacion familiar se objetivd que el padre es portador de la misma
delecion en estado de mosaicismo (aproximadamente 40% en sangre
periférica).

Conclusion: Existen muy escasos reportes en la literatura de sindrome
de Pitt Hopkins por mutaciones de TCF4 heredadas por mosaicismo
parenteral, predominando en ellos la discapacidad intelectual, retraso
psicomotor y los dismorfismos oculofaciales. Algunos sintomas que pue-
den orientar a este diagnostico son las anomalias oculares, los trastor-
nos respiratorios (apnea/hiperventilacion) y el estrefiimiento. Es im-
portante conocer el cuadro clinico de este sindrome para poder
realizar un correcto diagndstico de presuncion y diferencial con otros
sindromes similares (Rett, Angelman y Mowat-Wilson).

21103. POLIRRADICULONEUROPATIA INFLAMATORIA
AGUDA: MAS ALLA DEL COMPROMISO PERIFERICO

Sifre Pefa, C."; Delgadillo Chilavert, V.2; Gonzélez Alvarez, V.%;
Armangué Salvador, T.2; Nascimiento Osorio, A.%; Muchart Lopez, J.3

Servicio de Neurologia. Hospital Galdakao-Usansolo; ?Servicio de
Neurologia. Hospital de Sant Joan de Déu; 3Servicio de Radiologia.
Hospital de Sant Joan de Déu.

Objetivos: Describir la clinica, abordaje diagndstico y terapéutico de
un caso de encefalomielitis aguda y neuropatia axonal motora.
Material y métodos: Vardn 12 afios, sin antecedentes, tras GEA con
fiebre inicia dolor y debilidad muscular de predominio distal. En
Urgencias se constata paresia VI par craneal bilateral, MRC 4-/5 proxi-
mal y 0-1/5 distal, reflejos osteotendinosos rotulianos hipoactivos y
aquileos abolidos, sensibilidad preservada. GCS 15 y funciones superio-
res normales. TC craneal normal, leve leucocitosis en analitica. LCR
con proteinorraquia 80 mg/dl y leucorraquia 130 (predominio mononu-
clear). Se instaura aciclovir hasta PCR VHS | y Il negativa. Con la sos-
pecha de SGB se inician inmunoglobulinas endovenosas.

Resultados: A las 24 horas EMG compatible con neuropatia motora
axonal aguda. Sin embargo, RM cerebro-medular muestra afectacion
extensa y bilateral de ganglios basales, tronco-encéfalo y todo el cono
medular. Estudio para despistaje de patologia neuroinmune o viral con
resultados negativos. Se intensifica tratamiento con bolus de metil-
prednisolona con muy leve mejoria clinica en la primera semana.
Segundo EMG con progresion grave de la afectacion neuronoaxonal
motora, sin signos de denervacion activa. Finalmente se decide plas-
maféresis con dosis de rituximab al inicio y tras 10 sesiones de recam-
bio plasmatico, con lo que se logra una lenta pero progresiva recupe-
racion del balance muscular.

Conclusién: Importancia de completar estudio de todo el SN aln con
primera orientacion diagnostica de afectacion periférica exclusiva. El
diagnostico etiologico se debe buscar con el fin de descartar entidades
con un tratamiento especifico. Sin embargo, no debe demorar la ins-
tauracion de un tratamiento empirico precoz e intensivo.

283

21188. DEBUT AGUDO DE UNA PATOLOGIA CRONICA:
DEGENERACION HEPATOCEREBRAL ADQUIRIDA

Ortega Macho, J.; Hidalgo Valverde, B.; Sanesteban Beceiro, E.;
Marcos Dolado, A.; Ginestal Lopez, R.; Malaret Segurado, M.; Maruri
Pérez, A.; Obregon Galan, J.; Gutiérrez Bedia, P.; Lopez Valdés, E.

Servicio de Neurologia. Hospital Clinico San Carlos.

Objetivos: La degeneracion hepatocerebral adquirida (DHCA) es una
condicion infrecuente, tipicamente observada en pacientes con cirro-
sis. Su presentacion suele ser progresiva, con deterioro cognitivo, rigi-
dez, disartria, ataxia de la marcha, temblor y movimientos coreoate-
tosicos.

Material y métodos: Se presenta a un paciente de 59 afos, con ante-
cedentes de consumo endlico de riesgo e infeccion por virus C sin se-
guimiento desde la infancia. El paciente acude trasladado como cddigo
ictus por alteracion aguda del lenguaje y de motilidad ocular. En la
exploracion, se evidencié somnolencia e inatencion, disartria, rigidez
apendicular, temblor de reposo y aleteo ocular, con fiebre de 38,9 °C.
Se realizd TAC multifase, que resulté normal. Con sospecha de crisis
epiléptica, se efectud electroencefalograma, compatible con encefa-
lopatia. Analiticamente, elevacion de reactantes de fase aguda, alte-
racion moderada de enzimas hepaticas e hipomagnesemia grave. El
paciente ingres6 en Neurologia para estudio de encefalopatia aguda.
Resultados: Se cursa resonancia magnética craneal que mostrd hiper-
intensidades en T1 en ganglios basales y en T2 en pedlnculos cerebe-
losos medios, compatible con DHCA. El tratamiento inicial incluyo
tiamina y antibioterapia de amplio espectro, con adecuada respuesta.
Se curso traslado al Servicio de Digestivo, donde se diagnostico hepa-
topatia cronica de causa mixta, recibiendo tratamiento especifico con
resolucion del cuadro. El paciente acudié asintomatico a revision en
consultas meses después.

Conclusion: Aunque la DHCA generalmente cursa de forma subaguda,
conviene considerarla en hepatdpatas cronicos con clinica neuroldgica
hiperaguda, pues puede debutar de esta forma con el contexto clinico
adecuado.

20894. SINTOMATOLOGIA TDAH TRAS EL CESE DEL HABITO
TABAQUICO, A PROPOSITO DE UN CASO

Garcia Alonso, |.; Capdevila Lalmolda, J.; Ramos Barrau, L.; Tique
Rojas, L.; Bautista Lacambra, M.; Marta Moreno, E.

Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Miguel Servet.

Objetivos: Reportar un caso de aparicion de sintomatologia de TDAH
tras el cese de consumo de nicotina.

Material y métodos: Mujer de 50 anos con AP de AR (FR+, ACPA+),
tabaquismo hasta hace 6 meses. Sin AF de interés. Profesion: artesana.
Refiere que desde hace 6 meses ha comenzado con dificultades para
fijar la atencion y la concentracion, asi como fallos mnésicos y dificul-
tad para la planificacion de tareas. Lo relaciona con el dejar de fumar
y el tratamiento con vareniciclina. Refiere dificultad para “la memo-
ria” durante etapa escolar. Se realiza exploracion neuropsicolégica,
analitica sanguinea y resonancia magnética cerebral.

Resultados: Presenta unos resultados en los test de Wender Utah
Rating Scale de 57, en la Escala de Autoevaluacion de TDAH en adultos:
31 en TDH combinado y 18 en subtipo inatento, cumple criterios DSM-
5 para diagnostico de TDAH en adultos. En la resonancia magnética
aparecen imagenes puntiformes hiperintensas en secuencia FLAIR ais-
ladas en sustancia blanca (Fazekas 1). Y la analitica sanguinea es nor-
mal (incluyendo TSH y vitamina B12), asi como las serologias (VIH y
lUes) realizadas.

Conclusion: Diversos estudios han demostrado que los pacientes con
TDAH tienden a iniciar y continuar el habito tabaquico debido a que la
nicotina suple la deficiencia dopaminérgica en las vias cortico-estria-
tales, mitigando la sintomatologia del trastorno. Ademas, se ha



