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DFT®, nos hace dar mayor importancia a esta asociacion
que, aunque poco frecuente, se observa que en los Ultimos
anos esta adquiriendo mayor relevancia, quiza porque ante-
riormente estaba infradiagnosticada.

El diagndstico de la DFT es principalmente clinico, nos
apoyamos en los criterios de la DSM IV, consistentes en cam-
bios de la personalidad, alteracion de la conducta y del len-
guaje, entre otros. Habria que dar una mayor relevancia a
los trastornos psicoticos, como el delirio paranoide, que
apenas se le da importancia en la mayoria de los estudios,
pero que en un estudio se ha llegado a observar en el 30,3%
de los pacientes como primera queja, y en el 69,2% en la
primera visita'.

Debemos recordar que en las técnicas por imagen pode-
mos encontrar en un 62% atrofia frontotemporal e incluso
disminucion del metabolismo de glucosa en areas fronta-
les*¢. Aunque no siempre es asi y podemos no encontrar
atrofia o, como en este caso, una atrofia de areas tempora-
les aislada, sin afeccion frontal.

La incidencia de DFT en Espafha es de 14/100.000 habi-
tantes, y la incidencia de ELA es de 5-6/100.000 en los pai-
ses europeos occidentales; solo un 2% llega a desarrollar el
complejo ELA-demencia’8. Esto nos indica que es muy poco
probable que se den las dos enfermedades conjuntamente,
pero hay estudios que muestran que hasta en el 10% de las
DFT, donde no habia clinica de EMN, se encuentra afeccion
de motoneurona*’.

En nuestro caso, nos llamo la atencion la alteracion del
habla descrita por sus familiares, que nos llevd a objetivar la
paresia del hipogloso y con ello la busqueda de la EMN, pues
no presentaba otra clinica que nos hiciera pensar en ello.

Ambas enfermedades suelen aparecer casi simultanea-
mente y, cuando esto ocurre, presentan una severay rapida
progresion®', En esta paciente, en contra de lo descrito,
aparece la EMN (en estos momentos subclinica) tras 1 ano
de evolucion de su DFT, sin duda alguna, de lenta evolucion,
lo que le confiere un mejor pronostico de lo esperado. Aun-
que en estos momentos solo presenta afeccion de la neuro-
na motora inferior, muy probablemente acabara sumandose
la lesion de la primera neurona motora.

El prondstico en estos casos, donde coexisten ambas en-
fermedades neurodegenerativas, es muy desfavorable,
puede variar entre 4 y 10 afnos®. Por todo esto, es de vital
importancia la busqueda de tal asociacion para poder an-
ticipar todos los procesos que seran necesarios ante las
futuras complicaciones, propias de la evolucion de la en-
fermedad.

En definitiva, este caso destaca que no siempre la apari-
cion de EMN es simultanea a la DFT, ni tiene que acompa-

farse de una evolucion nefasta, por ello consideramos que,
en los pacientes con DFT, es de gran importancia hacer un
correcto seguimiento clinico y una exhaustiva exploracion
neuroldgica, encaminada a considerar la posibilidad de que
coexistan signos de afeccion de motoneurona, para ello se
debe tomar en consideracién en nuestros diagnoésticos dife-
renciales ante un deterioro cognitivo de tipo frontal.
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PANDAS, variante del adulto

PANDAS: adult variant

Sr. Editor:

La infeccion estreptocdcica en la infancia suele ser benigna

y de presentacion autolimitada, aunque un pequeio por-
centaje de nifos puede desarrollar trastornos neuroldgicos

y/0 neuropsiquiatricos'. La corea de Sydenham (CS) es la
mas conocida de estas entidades, aunque también el PAN-
DAS (Pediatric Autoimmune Neuropsychiatric Disorder Asso-
ciated with Streptococcal throat infection) es un sindrome
bien definido en el cual los tics y el trastorno obsesivo-com-
pulsivo (TOC) pueden estar producidos por una infeccion
por estreptococos beta-hemoliticos del grupo A (EBHA). La
CS es la manifestacion neurologica de la fiebre reumatica
(FR) y, si bien es cierto que hay un solapamiento entre esta
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entidad y el PANDAS, este Gltimo se distingue bien de la CS
por la ausencia de carditis (con igual prevalencia que la
poblacion general) y de corea franca®>.

Se trata de una mujer de 18 afos, estudiante de veteri-
naria, amigdalectomizada a los 16 anos, sin antecedentes
familiares de trastornos del movimiento, que refiere un
cuadro clinico de comienzo brusco, de 36 h de evolucion,
caracterizado por movimientos involuntarios, aunque con-
trolables de forma puntual por un breve periodo, que se
iniciaron a nivel proximal de brazos, tronco y cuello; des-
aparecen con el sueio y aumentan con el estrés y la falta
de descanso. Pocos dias antes del inicio de este cuadro,
presento un pico febril aislado, sin foco infeccioso aparen-
te. Niega consumo de tdxicos, anticonceptivos orales ni
otros farmacos.

La exploracion fisica general fue anodina (afebril). No se
observaron nodulos cutaneos ni lesiones eritematosas. En la
exploracién neuroldgica, las funciones superiores y el len-
guaje resultaron normales. Los pares craneales, normales,
con buen seguimiento ocular. La fuerza segmentaria estaba
preservada 5/5, con unos reflejos miotaticos simétricamen-
te vivos +++/++++, con fendmeno de Gordon presente
(Hung-Up Knee Jerks). Se objetivo una discreta hipotonia
generalizada, y se observaron movimientos complejos (con
elementos coreiformes y tics motores) en brazos, tronco y
cuello. No presentaba datos de impersistencia motora. No
presentaba bradicinesia asociada. La sensibilidad, la coor-
dinacion y la marcha estaban preservadas.

Se le realizaron las siguientes pruebas complementarias:
hemograma, bioquimica basica, PCR, VSG, toxicos en orina,
alcohol en sangre, estudio del hierro, lipidograma, cerulo-
plasmina, marcadores tumorales, hormonas tiroideas, plo-
mo, cobre, cinc, sedimento de orina, estudio de autoinmuni-
dad (anticuerpos antinucleares, anti-ADN, anti-SM, anti-RNP,
anti-Ro, anti-La, anti-Jo1, anticuerpos antimitocondriales,
anti-LKM, anticuerpos antirreticulina IgG, antimuUsculo liso,
anticuerpos anticélulas parietales, antimicrosomales-TPO,
antitiroglobulina-TG, anticuerpos ANCA, antigliadina IgA e
IgG, anticardiolipina IgG e IgM), acantocitos en sangre peri-
férica, B2-glucoproteina I, serologias de VIH, VHB, VHC, lues,
VHS-l y Il, virus de la varicela-zoster, CMV, VEB, Paul-Bunnell,
VH6, VH8, rubéola, sarampion, parotiditis, Rickettsia cono-
rii, parvovirus, Brucella, Borrelia, HTLV-l y Il, enterovirus y
leptospirosis, todos ellos dentro de la normalidad. También
se llevo a cabo una puncion lumbar, con bioquimica, anato-
mia patologica y microbiologia para virus neurotropos (inclu-
yendo PCR de VEB), cultivo y gramnegativos. Se solicitd ASLO,
con una titulacion de 439 Ul/ml (inferior a 200). El exudado
faringeo resulto negativo. Se realizé6 ademas ECG, radiogra-
fia de torax, TC craneal, RM cerebral y ecocardiograma
transtoracico, todo dentro de la normalidad.

Durante el ingreso, la paciente recibi6 tratamiento con 1
bolo diario intravenoso de 1.000 mg de metilprednisolona,
durante 3 dias consecutivos, y 1 inyeccion intramuscular de
1.200.000 Ul de penicilina G benzatina. La evolucion en
planta fue favorable. Se instaurd tratamiento domiciliario
con amantadina (cada 24 h) y Zyprexa 2,5 mg (cada 12 h).
Un mes después del alta en consulta, la titulacion de ASLO
habia bajado a 401 Ul/ml, y el cultivo faringeo persistia ne-
gativo. En la actualidad, la paciente ha mejorado claramen-
te de los sintomas iniciales, aunque persisten de manera

mas discreta y se evidencia un empeoramiento de éstos du-
rante los periodos de estrés.

Seglin lo expuesto anteriormente, la paciente fue diag-
nosticada de PANDAS, variante del adulto. Entre los 5 crite-
rios diagndsticos del PANDAS se encuentran: la presencia de
TOC y/o tics, inicio en edad pediatrica, curso episodico de
la severidad de los sintomas, asociacion con infeccion pos-
testreptococica (EBHA) y asociacion con alteraciones neu-
rologicas, como hiperactividad o movimientos involuntarios
asociados de tipo coreico. Se han descrito diversas varian-
tes, como la distonica, la mioclonica, la cronica y la varian-
te del adulto’.

Hasta los afios noventa, la CS se consideraba la Unica se-
cuela neurologica asociada con la infeccion estreptococi-
ca“. Posteriormente, el espectro de manifestaciones neuro-
logicas se amplid y, en la actualidad, incluye entidades
como PANDAS, sindrome de Tourette, trastorno por déficit
de atencién con hiperactividad, distonia, mioclonia, ano-
rexia nerviosa y otras®®.

El término PANDAS, acunado por Swedo', es un acroni-
mo que se refiere a una enfermedad neuropsiquiatrica pe-
diatrica autoinmunitaria asociada a la infeccion estrep-
tococica'. Se ha hipotetizado, en cuanto al aspecto
etiopatogénico, que sus sintomas se deben a que los anti-
cuerpos producidos como parte de la respuesta inmunita-
ria a las proteinas de superficie del SBHA tienen similitu-
des antigénicas con proteinas del sistema nervioso central’,
de modo que estariamos ante un proceso autoinmunitario
que afectaria a los ganglios basales desencadenado por
una infeccién estreptocdcica en pacientes genéticamente
susceptibles'2.

EL PANDAS es una enfermedad principalmente pediatrica,
predominantemente masculina (2,6:1), cuya edad de co-
mienzo ronda desde los 3 anos hasta el comienzo de la pu-
bertad, aunque existan variantes de este trastorno en la
edad adulta. El comienzo del cuadro es abrupto, pero su
resolucion suele ser lenta y gradual a lo largo de semanas,
meses o incluso mas tiempo, y pueden presentar remisiones
y nuevas recaidas por nuevas infecciones estreptococicas,
una vez ya se ha activado con la infeccion previa el proceso
autoinmunitario. Entre los sintomas neuropsiquiatricos no
solo se incluyen los tics y TOC, sino otros como la dificultad
para la lectura, trastorno por déficit de atencion, hiperac-
tividad, depresion, ansiedad, labilidad emocional, trastor-
nos de suefo, trastornos de alimentacion, autismo, discine-
sias paroxisticas, parkinsonismo e incluso la encefalomielitis
diseminada aguda®.

Entre las opciones terapéuticas, y dado que estariamos
ante una enfermedad autoinmunitaria, la terapia inmuno-
supresora es una opcion mas que razonable para el control
de la sintomatologia (corticosteroides, inmunoglobulinas y
plasmaféresis). Se ha propuesto la amigdalectomia al igual
que en la CS, aunque se han presentado casos, como el de
nuestra paciente, en los cuales la intervencion precede al
inicio de los sintomas neuropsiquiatricos'. También se ha
propuesto la antibioterapia al momento del diagnostico,
con el fin de erradicar la infeccion estreptococica. Ademas
del tratamiento de la infeccion aguda, y aunque no hay es-
tudios controlados al respecto, también se ha postulado un
beneficio potencial resultante de realizar tratamiento pro-
filactico con penicilina con el fin de evitar las recurrencias.



Cartas al Editor

65

También se ha propuesto como primera linea de tratamien-
to la terapia usada para tics y TOC, como los inhibidores
selectivos de la recaptacion de la serotonina, los neurolép-
ticos y la terapia cognitivo-conductual'™. Asimismo, es
bien conocida la eficacia sintomatica de la amantadina en
otros tipos de corea’s.
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Linfoma primario del nervio ciatico

Primary sciatic nerve lymphoma
Sr. Editor:

La neurolinfomatosis es una complicacion bien conocida de
los linfomas que consiste en la infiltracion de los nervios
craneales, raices espinales o nervios periféricos por células
linfomatosas originadas en un linfoma sistémico o del siste-
ma nervioso central (SNC)'. Sin embargo, el origen de un
linfoma en el sistema nervioso periférico (SNP) es poco fre-
cuente. En un trabajo reciente Descamps et al? describie-
ron un paciente con un linfoma primario del nervio ciatico
y revisaron la literatura. Sélo encontraron referencias de 8
pacientes con linfoma del nervio ciatico®® y otros 5 que
tenian afeccion primaria de otros nervios periféricos. Des-
de la publicacion de dicho trabajo, sélo hemos encontrado
otro caso de linfoma primario del nervio ciatico™. A estos
10 casos anadimos un nuevo paciente que presentd una mo-
noneuropatia del nervio ciatico comun y fue diagnosticado
de linfoma difuso de células B del nervio ciatico.

Se trata de un varon de 80 aios de edad con anteceden-
tes de hipertension arterial, dislipemia, diabetes mellitus y
tabaquismo. En marzo de 2005 comenzo a notar dolor en la
pierna izquierda y sensacion de hormigueo en los dedos del

pie del mismo lado. Posteriormente, noto dificultad progre-
siva para movilizar el pie izquierdo. En otro centro se reali-
z6 una ecografia de pantorrilas y hueco popliteo que fue
normal. Tres meses después fue atendido en las consultas
de neurologia; la exploracion mostraba paresia distal de la
extremidad inferior izquierda que afectaba a la dorsiflexion
del pie, 0/5; flexién plantar, 2/5; eversion del pie, 0/5; in-
version del pie, 0/5, y extension del primer dedo del pie,
1/5. La flexion de la rodilla estaba conservada. Los reflejos
aquileos estaban abolidos. Las sensibilidades tactil y algési-
ca estaban disminuidas en la cara lateral de la pierna iz-
quierda y el dorso del pie homolateral. El reflejo cutaneo
plantar izquierdo era indiferente. Se sospechd una paresia
del nervio ciatico comdn izquierdo.

En una analitica de sangre destacaba: glucosa, 171 mg/
dl; VSG, 86 mm primera hora; LDH, 282 Ul/l. El estudio
neurofisioldgico puso de manifiesto una afeccion de los ner-
vios ciaticos popliteos interno y externo y signos de dener-
vacion en los mUsculos dependientes del nervio ciatico co-
muan, a excepcion de las cabezas corta y larga del biceps
femoral. Una resonancia magnética (RM) pelviana fue nor-
mal y una RM del muslo izquierdo mostrd un tumor fusifor-
me, de 16 X 3 cm, localizado en la cara posterior del mus-
lo, dependiente del nervio ciatico, hiperintenso en
secuencias T2 y STIR y que captaba contraste de forma ho-
mogénea tras la administracion de gadolinio (fig. 1).
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