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Resumen

Descripcion del caso: Paciente varon de 49 afios que acude a Urgencias por haber presentado, 48 horas antes,
un cuadro de instauraci 6n brusca de cefa eaintensa, vision borrosa, desorientacion espacial e imposibilidad
pararecordar la direccion que los clientes e decian mientras conducia su taxi. Acude con ésta demora por
haber mejorado la sintomatologia tras ser trasladado a su domicilio, donde tomd un comprimido de diazepam
5 mgy durmio varias horas. Entre sus antecedentes personal es encontramos Unicamente la CADASIL, no es
diabético ni hipertenso, no fuma ni consume alcohol y su IMC (indice de masa corporal) se encuentra en €l
normopeso. Ha sufrido varios episodios similares al actual desde hace 6 afios. Como antecedentes familiares,
madre (fallecida) y hermana con CADASIL.

Exploracion y pruebas complementarias. exploracion neuroldgica: sacudidas nistagmicas a mirar haciala
derechay Romberg con tendencia ala retropulsion. Resto normal. TAC craneal: se observan signos de
leucoaraiosis, iméagenes hipodensas en ambos hemisferios compatibles con isquemia crénica. Hemograma,
coagulacion y bioguimica sin alteraciones. Electrocardiogramaen ritmo sinusal a 70 Ipm sin ateraciones del
gje ni larepolarizacion. Previamente a este episodio, €l paciente teniarealizadala RMN cranea y el estudio
genético que determinaron esta enfermedad.

Juicio clinico: CADASIL. Tratamiento: continuar antiagregacion plaquetaria con clopidogrel 75 mg, 1
comprimido al dia.

Diagnostico diferencial: se plantea principa mente con la enfermedad de Binswanger (mayor edad, HTA de
larga evolucidn, no antecedentes familiares) y con la angiopatia amiloide (hemorragias cerebrales |obares,
depdsitos de amiloide).

Comentario final: La arteriopatia cerebral autosdmica dominante con infartos subcorticalesy
leucoencefalopatia (CADASIL), es una enfermedad hereditaria, seguiin un patrén autosomico dominante
(aunque se han descrito casos de transmision autosomica recesiva, recibiendo el nombre de CARASIL o
sindrome de Maeda). L a patol ogia causante de la CADASIL es la degeneracion progresiva de las células
musculares lisas en |0s vasos sanguineos debido a mutaciones del gen Notch 3 (en el brazo corto del
cromosoma 19). Cursa con accidentes isquémicos transitorios, generalmente a partir de laterceraalaquinta
década de la vida, migrafias con aura, deterioro cognitivo y demencia.
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