LXXVI Reunion Anual de la SEN

paralisis frénica derecha descubierta como hallazgo incidental en una
placa de torax realizada en contexto de dolor toracico.

Resultados: Ambos pacientes tienen imagenes por RM cervical en fle-
xion compatibles con EH donde se muestra un despegamiento dural a
la altura de C5, C6 y C7 y C2-C5, respectivamente. En el estudio neu-
rofisiologico ambos presentaban un patrén neurdgeno en dichos terri-
torios. Tras los hallazgos de paralisis diafragmatica ipsilateral a la
atrofia se realizaron electroneurogramas de los nervios frénicos que
mostraron dafo axonal.

Conclusion: La EH debe incluirse en el diagndstico diferencial de la
paralisis frénica unilateral de causa inexplicada. Esta paralisis (y la
afectacion proximal del segundo caso) se explicaria por compresion a
nivel de las raices C3-C5 por el despegamiento dural propio de esta
patologia.

20801. NEURITIS OPTICA: ;ORIGEN AUTOINMUNE O
TOXICO?

Almeida Zurita, P.; Cheli Gracia, D.; del Moral Sahuquillo, B.; Cajape
Mosquera, J.; Norona Vasconez, E.; Arcila Salazar, D.; Anton
Conejos, A.; Bellosta Diago, E.

Servicio de Neurologia. Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa.

Objetivos: El metanol esta presente en multiples productos domésti-
cos e industriales. Su intoxicacion se caracteriza por acidosis metabo-
lica (AM) con hiato anidnico/osmolal elevado.

Material y métodos: Se presenta un caso de intoxicacion inhalada con
clinica subaguda y afectacion ocular.

Resultados: Vardon 41 afos, DM2 de reciente diagndstico. Ingresa por
disminucion de agudeza visual (AV) ojo izquierdo, asociado a alteracion
sensitivo-motora distal en miembros inferiores. De inicia tratamiento
con metilprednisolona 5 dias con escasa mejoria, se realiza estudio con
neuroimagen, doppler orbitario y potenciales evocados que confirman
el diagndstico de neuritis dptica retrobulbar, ademas asocia polineu-
ropatia axonal sensitivo-motora. Ante la sospecha de etiologia inmu-
nomediada se realiza plasmaféresis con mejoria parcial. Tres meses
después ingresa por nuevo episodio de disminucion de AV bilateral, en
analitica sanguinea se detecta AM por lo que se sospecha etiologia
toxica. El paciente se ha reincorporado a su trabajo como pintor de
vehiculos hace una semana utilizando un disolvente que contiene me-
tanol y tolueno. Es valorado por toxicologia y nefrologia, se realiza
control analitico y ante los hallazgos se realiza hemodialisis urgente
con mejoria analitica completa y parcial de AV. Se completa el estu-
dio, se revisan resultados del ingreso previo y actual con anticuerpos
NMO negativos, lo cual apoya el diagnéstico.

Conclusion: El metanol es toxico por inhalacion, ingestion y contacto
con afectacion neurologica irreversible grave. La intoxicacion por in-
halacion es mas lenta, mejor tolerada, retrasando la llegada del pa-
ciente a urgencias. La actitud ha de determinarse mas por la clinica
que por los datos analiticos, se trata de una situacion grave que puede
generar secuelas visuales e incluso la muerte.

21170. PAQUIMENINGITIS HIPERTROFICA FOCAL DE ORIGEN
OTOGENO: PRESENTACION DE UN CASO

Mahiques Ochoa, P.; Warnken Miralles, M.; Aledo Sala, C.; Moreno
Navarro, L.; Lapena Lopez, C.; Benavent Rojas, A.; Lopez Ros, D.;
Ruiz-Escribano Menchén, L.

Servicio de Neurologia. Hospital General Universitario de Alicante.

Objetivos: La paquimeningitis hipertrofica (PH) es una enfermedad
inflamatoria crénica y progresiva que causa hipertrofia de la durama-
dre. Puede ser difusa o focal y producir sintomas en base a la estruc-
tura adyacente comprimida, siendo frecuente la cefalea. La mayoria
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de casos reportados son idiopaticos, aunque se ha asociado a infeccio-
nes, patologia inmune o por contigiiidad de un proceso inflamatorio
cercano. Presentamos el caso de una mujer de 60 afos con diagndstico
de paquimeningitis hipertroéfica focal de origen otégeno.

Material y métodos: Mujer de 60 afos, ingresa por cefalea y otalgia
izquierda de meses de evolucion. En RM cerebral presenta hiperinten-
sidad temporal y datos de otomastoiditis izquierda en probable rela-
cion con encefalitis de foco otogeno. Manejo médico (antibioterapia y
corticoides) y quirtrgico (mastoidectomia) con evolucion favorable.
Reingresa al ano siguiente por cefalea. En RM: crecimiento del foco de
cerebritis y realce paquimeningeo focal, en ausencia de datos clinico-
analiticos de infeccion.

Resultados: Autoinmunidad extensa negativa. LCR: 13 leucocitos, leve
proteinorraquia, glucosa normal. PET-TAC normal. Mejoria clinica y
radioldgica con corticoterapia oral. Tras descenso de corticoides, rea-
paricion de cefalea, realce paquimeningeo focal y del foco de cerebri-
tis. Se realiza biopsia de duramadre que muestra tejido fibrotico con
infiltrado linfocitico inespecifico.

Conclusion: La inflamacion del oido medio puede producir PH en la
fosa craneal media por contigiiidad. La teoria mas aceptada es por
extension de mediadores inflamatorios hacia la duramadre a través del
seno petroso superior. La RM con contraste y la evolucion clinica con
corticodependencia permite sospechar el diagnéstico, siendo necesario
un estudio extenso para descartar otras causas.

21043. EXPERIENCIA CON TRATAMIENTO CON TOFERSEN EN
PACIENTES CON ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA
FAMILIAR EN UN HOSPITAL TERCIARIO

Navarro Conti, S."; Rodriguez Navas, S.'; Lorite Fuentes, I."; Peral
Quirds, A.2; Gomez Caravaca, M."; Cobo Roldan, L.!

'Servicio de Neurologia. Complejo Hospitalario Reina Sofia; 2Servicio
de Neurologia. Hospital de Sant Joan Despi Moises Broggi.

Objetivos: Las formas familiares de esclerosis lateral amiotrofica su-
ponen el 5-10% del total. La mutacion en el gen SOD1 es responsable
de > 20% de estos casos. Describimos nuestra experiencia con trata-
miento con tofersén (oligonucledtido antisentido).

Material y métodos: Presentamos un estudio descriptivo de 15 pacien-
tes en tratamiento con tofersén en nuestro centro. De un total de 34
pacientes diagnosticados, 15 cumplieron criterios de inicio de trata-
miento (debilidad objetivada, tratamiento previo con riluzol) y acep-
taron recibirlo. Se recogen variables sociodemograficas, escalas fun-
cionales y determinaciones analiticas.

Resultados: La proporcion de mujeres y hombres es similar. El 73% son
naturales de Almododvar del Rio, 13% de Posadas y 13% de Cordoba. La
edad media de inicio de los sintomas es 33 afos. La proporcion media
de hermanos afectos es 42%. En la escala ALSFRS-R, 2 pacientes pre-
sentaron mejoria en la puntuacion final, 5 se mantuvieron estables y 8
presentaron empeoramiento (25% < 5 puntos y 75% > 5 puntos).
Respecto a la escala MRC, 2 pacientes presentaron mejoria en la pun-
tuacion final, 8 se mantuvieron estables y 5 empeoraron (20% < 5 pun-
tos y 80% > 5 puntos). El 71% de los pacientes presentan pleiocitosis en
liquido cefalorraquideo y el 86% hiperproteinorraquia. Ningln paciente
presentd efectos secundarios relevantes, siendo los mas frecuentes:
cefalea pospuncion (10 pacientes) y dolor tipo radicular en miembros
inferiores (2 pacientes). La discontinuacion en el tratamiento fue en 3
casos por decision del paciente y en 1 caso por deterioro significativo
debido a la propia enfermedad.

Conclusién: La mayoria de nuestros pacientes mostraron tendencia a
la estabilidad. Por otro lado, no se registraron eventos adversos graves
en relacion con el tratamiento.



