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neuropatias craneales del Ill nervio craneal y pupila tonica
de Adie?3. Nuestro paciente presenta una corectopia en el
seno de una polirradiculitis, el reflejo fotomotor y la falta
de una reaccion tonica excluyen la posibilidad de una pupila
ténica de Adie*. El cuadro clinico con una pupila excén-
trica es compatible con una corectopia. Clasicamente, este
hallazgo se ha relacionado con afectacion pretectal'; sin
embargo, debe considerarse como un hallazgo de otros pro-
cesos que pueden afectar al sistema autonomo. Nuestro caso
senala que la fisiopatologia de la corectopia mas razonable
es una lesion del fasciculo autonémico del Ill nervio craneal
en el mesencéfalo o una lesion periférica mas que una lesion
nuclear.
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Artrogriposis multiple congénita y gastros-
quisis en un mismo paciente

Congenital arthrogryposis multiplex and gas-
troschisis in the same patient
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La artrogriposis multiple congénita (AMC) es un grupo de
trastornos reumaticos caracterizados por contracturas arti-
culares multiples en que se afectan los misculos dorsales
y de las extremidades superiores e inferiores. Los mUsculos
pueden estar ausentes, reducidos en tamafno y/o nimero,
con reemplazo por tejido fibroso o grasa'.

El grado de afeccion varia de un paciente a otro y la
deformidad clasica es bilateral y simétrica?.

La etiologia de esta afeccién permanece desconocida y
se ha implicado a muchos agentes causales, particularmente
infecciones virales y trastornos restrictivos intrauterinos. Se
ha sefalado la posibilidad de un fendmeno de rotura vascular
como su causa’*.

La prevalencia se ha estimado en 1/3.000 recién nacidos,
sin diferencia por raza o sexo, y solo en el 30% de los casos
se encuentra una causa genética?.

La gastrosquisis es un defecto congénito de la pared
abdominal anterior, lateral a la insercion del cordon umbili-
cal, por lo general al lado derecho. Su etiologia se considera
multifactorial y actualmente se han involucrado factores
maternos como exposicion a agentes teratogenos, salicila-
tos y deficiencias nutricionales en las primeras semanas de
gestacion. Cualquiera de los factores teratogénicos antes
mencionados produce probablemente una alteracion vas-
cular de la arteria onfalomesentérica (defecto primario),
que destruye una porcion de la pared abdominal a través
del cual protruye el contenido abdominal hacia la cavidad
amniotica®”’.

La asociacion entre AMC y gastrosquisis ha sido poco
publicada®.

Se presenta a un paciente varon con AMC y gastrosquisis,
hijo de madre de 36 afos, gravida 4, que consulté a las
36semanas de gestacion para atencion de parto. El peso
al nacimiento fue 2.400 g; perimetro cefalico, 29 cm; talla,
43 cm. La madre no realizd controles prenatales ni ecogra-
fias obstétricas y nego uso de cigarrillo, alcohol o sustancias
psicoactivas. Fue valorado por el servicio de neurologia
pediatrica, que solicitd escanografia cerebral, la cual se
informé como normal y cirugia pediatrica para correccion
de defecto de pared abdominal, la cual fue corregida al
segundo dia de vida. Se solicité cariotipo con ‘‘bandeo’’
G, que informé de un complemento cromosémico normal
(46XY), y ecocardiograma, que resultoé normal.

Se ha comunicado® la asociacién de gastrosquisis con
otros defectos congénitos de posible etiologia por dis-
rupcion vascular como la secuencia de Poland, atresia
intestinal y AMC. Una reciente publicacion, que tuvo como
objetivo evaluar la frecuencia y el tipo de malformacio-
nes asociadas a la gastrosquisis en 24 diferentes registros
de malformaciones congénitas que aportan datos a la
International Clearinghouse for Birth Defects Surveillance
and Research (ICBDSR), recolect6 la informacion de 3.322
pacientes con gastrosquisis, de los que 17 ademas presen-
taban AMC. Aunque la etiologia de estas dos afecciones no
esta clara, se ha seialado que puede estar involucrado un
fenomeno de interrupcion vascular, fendmeno que puede
explicar la coexistencia de estas dos afecciones en nuestro
paciente®.
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Isquemia periférica tras intoxicacion cro-
nica por ergoticos

Peripheral ischaemia after chronic ergot poiso-
ning
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Los ergoticos (ergotamina y dihidroergotamina) son formas
derivadas del cornezuelo del centeno con multiples efectos
secundarios, a pesar de lo cual, y favorecido por su bajo
coste y su facil disponibilidad, tienen un uso muy extendido,
disfrutan de popularidad y son de los farmacos con que mas
se automedican los pacientes que sufren cefaleas por abuso
de medicacion (CAM)'.

El ergotismo es un sindrome vasomotor representado por
un cuadro de claudicacion que clinicamente no se diferencia
de las arteriopatias oclusivas? y cuya etiologia es general-
mente iatrogénica por el consumo de ergéticos en las CAM.

Presentamos el caso de una mujer de 20 anos con historia
de migranas sin aura desde los 14anos. La paciente habia
consultado a su médico de atencion primaria 3 afnos antes
por este motivo. Se le pautd tratamiento con naproxeno,
pero al no obtener buena respuesta terapéutica, comenzo
a automedicarse con ergdticos (Cafergot®), farmaco que
usaba casi diariamente desde hacia 1afo (hasta 20dias al
mes).

Entre sus antecedentes familiares destacaban que su
abuelo materno y su madre eran migranosos.

La paciente referia dolor en ambas extremidades infe-
riores de unos 3 meses de duracion, que se iniciaban con
la deambulacion y cedian con el reposo (claudicacion inter-
mitente), asi como dolor en ambas masas gemelares y las
caras laterales de ambas piernas. No presentaba signos de

artritis en ninguna articulacién. Los pulsos en las extremi-
dades superiores eran positivos y simétricos, al igual que en
las inferiores a nivel femoral, pero se palpaban débiles en
las regiones popliteas y estaban ausentes en la region tibial
posterior y pedia. Tenia los pies frios y retardo en el relleno
capilar.

Se derivo a la paciente a urgencias hospitalarias, donde
se la realizaron electrocardiograma, hemograma, estudio de
coagulacion, radiografia de columna lumbar y sacroiliacas,
que resultaron normales.

El eco-Doppler venoso de las extremidades inferiores
fue normal; en cambio, en el sistema arterial de ambas
extremidades inferiores aparecio una lesion inespecifica con
afeccién del sector iliaco y femoropopliteo. indice tobillo-
brazo derecho=0,6; indice tobillo-brazo izquiero =0,55.

Se diagnostico a la paciente de arteropatia periférica por
ergotamina.

Se le suspendio el tratamiento con ergdticos y se le pau-
taron antiinflamatorios no esteroideos para la cefalea.

Tras 1semana sin la toma de ergdticos, se comprobo la
normalidad en los pulsos arteriales y el relleno capilar. indice
tobillo-brazo =1y eco-Doppler de control normal.

Al mes la paciente acudio a revision, y persistian la nor-
malidad vascular y la ausencia de cefalea.

En los anos ochenta, distintos autores demostraron que
los analgésicos también contribuian al desarrollo de for-
mas crénicas de cefalea, y aparecioé asi el concepto de
cefalea por abuso de analgésicos>*. Ante las dificultades
para clasificar a todos los pacientes seglin la definicion
de la International Headache Society (IHS), Silbertein et
al introdujeron el concepto de cefalea cronica diaria, que
se subdividia en cuatro tipos (migrana transformada, cefa-
lea tensional cronica, cefalea cronica de inicio reciente y
hemicranea continua), cada uno de los cuales podia tener
asociado o no el uso de analgésicos®. En 2006, la IHS
reconocio los cuatro subtipos de cefalea propuestos por
Silberstein et al y estableci6 el abuso entre analgésicos sim-
ples, combinados, opiaceos y ergoticos. Siguié manteniendo
independientes los apartados de cefaleas cronicas primarias
y la CAMS. Los criterios de la IHS 2006 definieron la CAM
como la cefalea presente de 15 o mas dias al mes que se ha
desarrollado o empeorado durante el abuso de medicacion
y cuando haya abuso regular durante mas de 3 meses de uno
0 mas medicamentos usados como tratamiento agudo de la
cefalea (ergoticos, triptanes, opioides o analgésicos com-
binados consumidos al menos 10dias/mes y/o analgésicos
simples consumidos al menos 15 dias/mes).

El mayor grupo farmacologico asociado a la CAM en
nuestro medio es el de los analgésicos simples (34,7%),
seguido por los analgésicos combinados (27,8%) y los ergoti-
cos (22,2%)°.

Los ergdticos, debido a su potente accion vasoconstric-
tora, producen vasospasmo en el musculo liso vascular,
y actlian sobre todo en la circulacion periférica de las
extremidades, aunque pueden actuar a cualquier nivel
arterial (aorta, iliacas, femorales, renales, carotidas,
coronarias)?.

La rapida desaparicion del farmaco de la sangre y los
efectos prolongados en el arbol arterial indican que tanto
la separacion del farmaco de su receptor como la presencia
de metabolitos activos prolongan el efecto persistente de la
vasoconstriccion®.
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