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21335. TOCILIZUMAB EN ENCEFALITIS ANTI-NMDAR
REFRACTARIA: A PROPOSITO DE UN CASO

Ripoll Guardia, M.; Martinez Rodriguez, J.

Servicio de Neurologia. Hospital del Mar.

Objetivos: La encefalitis anti-NMDAR es una enfermedad inflamatoria
que precisa instauracion precoz de inmunoterapia, en ocasiones nece-
sitando diversas lineas de tratamiento. Presentamos un caso de un
paciente con encefalitis anti-NMDAR refractaria a inmunoterapia de
primera y segunda linea con mejoria clinica tras instauracion de toci-
lizumab.

Material y métodos: Estudio descriptivo del curso clinico, exploracio-
nes complementarias, pruebas inmunoldgicas e inmunoterapia en un
caso de encefalitis anti-NMDAR, revisando la literatura sobre el mane-
jo de casos refractarios a inmunoterapia.

Resultados: Paciente vardn de 21 aios que desarrolla progresivamente
en 2 semanas temblor en miembro superior izquierdo, sintomas psico-
ticos, agitacion y movimientos distonicos faciobraquiales. La RM cra-
neal y analiticas generales fueron normales, con un LCR con pleocitosis
de 70 células/pl y un EEG con lentificacion difusa sin actividad epilep-
tiforme. Ante la sospecha de encefalitis autoinmune se inicio cortico-
terapia e inmunoglobulinas endovenosas, confirmando posteriormente
la presencia de anticuerpos anti-NMDAR en suero y LCR. Sin respuesta
clinica tras una semana del inicio de inmunoterapia, se inici6 rituxi-
mab, seguido de plasmaféresis a las tres semanas. Ante la ausencia de
mejoria tras siete semanas desde el inicio de tratamiento, se adminis-
tro tocilizumab 8 mg/kg, observando mejoria clinica progresiva tras
una semana, con posterior alta a rehabilitacion y seguimiento ambula-
torio tras tres meses de ingreso hospitalario. Se completaron seis ciclos
mensuales de tocilizumab sin efectos adversos, logrando una recupe-
racion neuroldgica y cognitiva completa tras seis meses.

Conclusioén: El tocilizumab muestra potencial terapéutico en la ence-
falitis anti-NMDAR refractaria, planteando su indicacion precoz en
aquellos casos sin respuesta inicial a inmunoterapia convencional.

20059. INSOMNIO FAMILIAR FATAL: A PROPOSITO DE DOS
CASOS

Molina Gil, J."; Lopez Peleteiro, A.2; Ameijide Sanluis, E."; Suarez
Huelga, C.%; Espinosa Trujillo, A."; Santos Canelles, H.'; Bueno
Rodriguez, V.'; Alvarez Martinez, V.3; Fernandez Menéndez, S.?

'Servicio de Neurologia. Hospital Valle del Nalon; ?Servicio de
Neurologia. Hospital Universitario Central de Asturias; 3Servicio de
Neurogenética. Hospital Universitario Central de Asturias.

Objetivos: Describir la primera familia portadora de una mutacion
genética de la proteina prionica (PRNP) relacionada con el insomnio
familiar fatal (IFF) en Asturias.

Material y métodos: Mujer de 59 afos que ingreso para estudio de una
demencia rapidamente progresiva, con fallos mnésicos puntuales, apa-
tia, y un trastorno neuropsiquiatrico grave en los ultimos 3 meses con-
sistente en alucinaciones, inestabilidad de la marcha, insomnio de
mantenimiento y despertar confusional. En la exploracion se observa-
ron: labilidad emocional, risa inmotivada, lenguaje empobrecido, mio-
clonias en extremidades, disautonomia y marcha parkinsoniana. Un
primo carnal fallecié 1 afio antes, tras desarrollar a los 52 afios un
mutismo acinético, mioclonias, doble incontinencia y desnutricion ex-
trema, diagnosticandose una encefalopatia carencial por sindrome de
malabsorcion en relacion con una cirugia bariatrica previa.
Resultados: La analitica con perfil tiroideo, vitaminas, serologias y
autoinmunidad, el LCR incluyendo la proteina 14.3.3. y el EEG en vigi-
lia y suefio NREM de nuestra paciente fueron normales. La RM eviden-
ci6 pequeiias lesiones inespecificas de sustancia blanca. La PET/TC con
18FDG constato un extenso hipometabolismo prefrontal bilateral y
parietal inferior, compatible con demencia frontotemporal versus
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ECJ-e. El estudio genético de PRNP detectd la mutacion heterocigota
D178N-129M y el polimorfismo homocigoto V129M diagnodstico de IFF.
Un analisis post mortem reveld que su primo también era portador de
dicha mutacion. Muri6 a los 2 meses por neumonia broncoaspirativa.
Conclusion: El IFF constituye una enfermedad neurodegenerativa in-
curable cuyo diagnostico genético es concluyente. Dadas sus implica-
ciones prondsticas para el paciente y su familia, consideramos perti-
nente incorporar el genotipado de PRNP en el estudio rutinario de toda
demencia rapidamente progresiva.

21499. COMPORTAMIENTO DE LA MENINGITIS EN UN
HOSPITAL SECUNDARIO EN EL PERIODO DE 2009 A 2023:
CARACTERIZACION EPIDEMIOLOGICA Y RESULTADOS
CLiNICOS

Vargas Garcia, L.; Ruhland Paulete, S.; Fernandez Travieso, J.;
Olmedo Menchén, T.; Vilema Ortiz, J.

Servicio de Neurologia. Hospital Universitario Infanta Sofia.

Objetivos: Analizar etiologias mas frecuentes y caracteristicas epide-
mioldgicas en los casos reportados de meningitis en un hospital secun-
dario durante 2009 a 2023 e identificar tendencias en poblaciones
pediatrica y adulta.

Material y métodos: Estudio descriptivo, retrospectivo, observacional
de pacientes con meningitis al alta hospitalaria. Mediante paquete
estadistico JASP. Se realizaron subanalisis para poblaciones pediatricas
(PED) y adultas (ADU), segmentadas por edad y sexo.

Resultados: 234 casos de meningitis en el periodo 2009 a 2023. Edad
media de 39,96 anos. En PED 4,21 y en ADU 48,3. No hay diferencias
estadisticas en la distribucion por sexos, ni en grupo global ni en sub-
grupos. En el grupo general la meningitis viral/aséptica constituyo el
73,5% de los casos. La meningitis bacteriana represento el 17,9% y la
tuberculosis el 0,8% (2/234). En poblacion pediatrica las virales/asép-
ticas fueron 6,4 veces mas frecuentes que las bacterianas mientras que
en adultos solo 2,81 veces. En mayores de 50 afios la etiologia bacte-
riana supone 44,68%, frente al 9,67% en menores de 50 anos. En las
bacterianas, 59,25% Streptococcus, 14,8% meningococo, 11% Listeria'y
11% Haemophilus.

Conclusion: En nuestro medio la causa mas frecuente de meningitis
fue la viral/aséptica tanto en PED como en ADU. La etiologia bacteria-
na mostré mayor prevalencia en adultos, particularmente en mayores
de 50 anos. El germen mas frecuente entre las bacterianas en adultos
fue el estreptococo. Comprender estas distribuciones es util en la
practica clinica a la hora de realizar determinaciones diagndsticas e
iniciar tratamientos en los casos de meningitis.

20759. DETERIORO COGNITIVO COMO FORMA DE
PRESENTACION DE ADRENOMIELONEUROPATIA

Martin Alvarez, R.; Cisneros Llanos, J.; Rodado Mieles, S.; Calvo
Alzola, M.; Domingo Santos, A.

Servicio de Neurologia. Complejo Hospitalario La Mancha Centro.

Objetivos: La adrenoleucodistrofia y la adrenomieloneuropatia (AMN)
son dos fenotipos de una misma enfermedad peroxisomal asociada a
mutaciones del gen ABCD1 en el cromosoma Xq28 que impide la be-
taoxidacion de acidos grasos de cadena muy larga produciendo su acu-
mulacion en multiples tejidos, asi como desmielinizacion de sustancia
blanca periventricular y afectacion del esplenio del cuerpo calloso
entre otros. Las principales manifestaciones de la AMN son paraparesia
espastica, alteracion de la marcha, mielopatia, alteracion esfinteriana
e insuficiencia suprarrenal.

Material y métodos: Varon de 59 afios que consulta por problemas
cognitivos advertidos en el ambito laboral e inestabilidad de la marcha.
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Como antecedente, tio materno fallecido por enfermedad desmielini-
zante. A la exploracion neurologica destaca leve desorientacion en tiem-
po y alteracion amnésica (p5), Hoffman izquierdo, Babinski bilateral,
apalestesia bimaleolar, tindem imposible y Romberg inestable.
Resultados: La RM cerebral muestra hiperintensidad de los pedinculos
cerebelosos medios, agenesia del esplenio cuerpo calloso e hiperinten-
sidad de sefal de sustancia blanca periventricular. El estudio de FXTAS
fue negativo pero los niveles de acidos grasos de cadena muy larga en
suero eran altos. Estudio genético positivo para mutacion gen ABCD1.
Conclusion: La AMN, aunque es una entidad rara, debe considerarse
dentro del diagnostico diferencial del deterioro cognitivo del adulto,
especialmente si asocia datos de afectacion medular, insuficiencia su-
prarrenal o antecedentes familiares. El signo de los peddnculos cere-
belosos medios es muy orientativo de esta entidad en un contexto
compatible, aunque no patognomonico. Actualmente no se dispone de
tratamiento eficaz aprobado para la AMN, solo sintomatico o bajo uso
compasivo.

20536. COMPLICACIONES NEUROLOGICAS
PARENQUIMATOSAS EN LA ENFERMEDAD DE BEHCET

Estrada Palma, E.; Mané Martinez, M.; Gonzalez de Echavarri Gomez,
J.; Duran Bertran, J.

Servicio de Neurologia. Hospital Universitari Joan XXlIl de Tarragona.

Objetivos: La enfermedad de Behget es una enfermedad multisistémi-
ca con curso inflamatorio recurrente de causa desconocida. Su baja
prevalencia y ausencia de pruebas diagnosticas definitivas pueden di-
ficultar el diagnostico. La afectacion neurologica se clasifica en no
parenquimatosa o parenquimatosa, la Gltima mas frecuente. Se pre-
sentan dos patrones distintos de presentacion clinica y radioldgica pa-
renquimatosa.

Material y métodos: Se describen dos casos de enfermedad de Behget
con dos patrones distintos de afectacion neurologica parenquimatosa.
Resultados: Mujer de 35 afos con antecedentes de aftosis orogenital
recurrente, poliartralgias y eritema nodoso. De forma brusca present6
cefalea y oftalmoplejia internuclear bilateral. El estudio de liquido
cefalorraquideo (LCR) evidencié moderada pleocitosis mononuclear
aséptica. La resonancia magnética cerebral (RMC) mostré una lesion
inflamatoria pontobulbar sintomatica. HLA-B51 positivo. Se inicio tra-
tamiento con bolus metilprednisolona y azatioprina, con buena res-
puesta y estabilidad clinica. Hombre de 26 afos con aftosis orogenital
recurrente activa, multiples cicatrices crénicas en escroto, estudio de
enfermedades de transmision sexual negativo y excelente respuesta a
colchicina. Estigmas de foliculitis previa en tronco, y antecedente de
amaurosis secuelar por neuropatia optica del ojo derecho. La RMC
mostro lesiones de sustancia blanca con patrén imitador de esclerosis
multiple (MS-mimics) asintomaticas. Estudio de LCR normal y HLA-B51
negativo. Se ha mantenido estable clinico-radiolégicamente bajo tra-
tamiento con azatioprina.

Conclusion: La meningoencefalitis aséptica con afectacion de tronco
cerebral es la forma mas frecuente de presentacion de neurobehcet
agudo. En la enfermedad de Behget con curso cronico, la RMC puede
mostrar un patron radioldgico MS-mimic asintomatico. La anamnesis y
exploracion fisica exhaustivas son fundamentales para el diagnostico.

21320. MIELOPATIA TRAS INTERVENCION AORTICA:
COMPLICACION INUSUAL CON UN MANEJO EFICAZ

Uriz Bacaicoa, O.; Olaizola Diaz, R.; Bonilla Tena, A.; Lera Ramirez,
I.; Diaz Fernandez, E.; Lopez Reyes, C.; Portela Sanchez, S.; Leal
Hidalgo, R.

Servicio de Neurologia. Hospital General Universitario Gregorio
Marafion.

Objetivos: Describimos dos casos de pacientes sometidos a cirugia de
aorta abdominal con debilidad de miembros inferiores posoperatoria,
tratandose mediante aumento de tension arterial media (TAM) y dre-
naje lumbar (DL).

Material y métodos: Caso 1. Varon de 69 afos, tras cirugia de disec-
cion adrtica tipo A comienza 48 horas después con debilidad de miem-
bros inferiores y nivel sensitivo T8. Caso 2. Varon de 79 afos con aneu-
risma toracoabdominal intervenido precisa reintervencion. 96 horas
después comienza con debilidad de pierna izquierda evolucionando en
las siguientes 48 horas a paraparesia flacida sin nivel sensitivo. En
ambos pacientes se habia colocado catéter epidural para DL de forma
profilactica tras la cirugia.

Resultados: Se realizaron resonancias medulares urgentes a ambos
pacientes, descartando hematoma epidural, compresion medular o
isquemia aguda. Fueron sometidos a DL durante 48-72 horas y recibie-
ron farmacos vasopresores para mantener TAM por encima de
90 mmHg. El caso 1 presentd mejoria de los sintomas sensitivo-motores
en las primeras 72 horas. A los 3 meses se realiz6 RM control sin lesio-
nes medulares recuperandose totalmente de los déficits. El caso 2 me-
joré a las 48 horas del inicio del DL, pero presenté hemorragias sub-
aracnoideas parietales bilaterales asintomaticas como complicacion.
Se realizaron potenciales somatosensoriales que mostraron afectacion
de via somatosensorial en miembros inferiores. A los 2 meses resolu-
cion completa de los sintomas.

Conclusion: Reconocer esta entidad y adecuar su manejo mediante la
colocacion de drenaje lumbar y aumento de presion arterial media
favorece la recuperacion de los pacientes sometidos a cirugia de aorta
que sufran esta complicacion.

20044. FORMAS DE PRESENTACION DE LA NEUROPATIA DEL
HIPOGLOSO: SERIE DE CASOS

El Mouhajir Mohamed, H.'; Torres Sanchez, G."'; Rodriguez Sanchez,
C."; Blanco Garcia, L.%; Juanatey, A.’

'Servicio de Neurologia. Hospital General Juan Ramén Jiménez;
2Servicio de Neurologia. Complexo Hospitalario Universitario de
Ourense.

Objetivos: La neuropatia aislada del nervio hipogloso es una entidad
poco frecuente que se suele relacionar con lesiones compresivas a ni-
vel de alguno de sus cinco segmentos (nuclear, cisternal, canal del
hipogloso, segmento extracraneal y lingual).

Material y métodos: Presentamos una serie de pacientes con lingual
unilateral. Todos los pacientes se estudiaron a nivel otorrinolaringolo-
gico y mediante RM. En casos no concluyentes, realizamos un estudio
electromiografico (EMG).

Resultados: Incluimos 6 pacientes (4 mujeres, edad 57-84). Dos pa-
cientes presentaron una neuropatia compresiva: la paciente 1 debido
a un quiste sinovial en la articulacion atlantooccipital, y el paciente 5
por una lesion dsea en clivus vinculada a un mieloma mdltiple. La pa-
ciente 2, con neuroimagen normal, evoluciond a una paralisis lingual
bilateral en un mes y a afectacion bulbar completa en 3 meses; el EMG
fue diagnostico de esclerosis lateral amiotroéfica (ELA). El paciente 3
present6d compresion del segmento extracraneal del hipogloso a nivel
carotideo, en relacion con una diseccion arterial carotidea. La pacien-
te 4 se recuper6 por completo en un mes y, tras estudio negativo, fue
diagnosticada de neuropatia idiopatica. Por ultimo, el paciente 6, con
multiples factores de riesgo vascular y un bucle vascular vertebral en
la porcion cisternal del nervio, fue diagnosticado de neuropatia micro-
vascular, permaneciendo estable tras varios meses de seguimiento.
Conclusion: Pese a la baja frecuencia de la neuropatia del hipogloso,
es fundamental el estudio de las causas secundarias. Aunque en oca-
siones la RMN no sea concluyente, el estudio electromiografico y un
adecuado enfoque y seguimiento nos permite alcanzar el diagnostico
correcto.



