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CARTAS AL EDITOR

3 afnos después de la recaida neurologica, la paciente estaba
asintomatica, sin tratamiento, y en RC clinica y analitica,
sistémica y neuroldgica, con solo 0,4% de linfocitos clonales
en MO por CMF. En agosto del 2015 se ha practicado QT
de consolidacion y alotrasplante haploidéntico de un hijo,
manteniéndose en remision clinica en la actualidad.

Los aspectos a destacar en nuestra paciente son su larga
supervivencia para un linfoma de este tipo y su recaida neu-
roldgica tardia y aislada, hecho infrecuente®, sin variables
iniciales predictivas de esta complicacion. Por otro lado,
su respuesta al tratamiento, inicialmente buena, pero con
recaida precoz, finalmente controlada con QT, explicable
por ser la recaida solo en principio meningea?. Rituximab
intratecal se ha considerado util en este contexto, aunque
conjuntamente con QT sistémica e intratecal’. Muy recien-
temente se ha publicado muy buena respuesta a ibrutinib
en LM con afectacion neurologica en 3 pacientes, aunque
el seguimiento es aln corto y habra que ver si la respuesta
persiste'®. En todo caso, supone un gran paso en este con-
texto clinico.

Financiacion

Los autores no tienen intereses que declarar ni han recibido
financiacion.

Bibliografia

1. Vose JM. Mantle cell lymphoma: 2013 Update on diagnosis,
risk-stratification, and clinical management. Am J Hematol.
2013;88:1082—8.

2. Cheah CY, George A, Giné E, Chiappella A, Kluin-Nelemans HC,
Jurczak W, et al. Central nervous system involvement in mantle
cell lymphoma: Clinical features, prognostic factors and outco-
mes from the European Mantle Cell Lymphoma Network. Ann
Oncol. 2013;24:2119-23.

3. Ferrer A, Bosch F, Villamor N, Rozman M, Graus F, Gutiérrez
G, et al. Central nervous system involvement in mantle cell
lymphoma. Ann Oncol. 2008;19:135—234.

4. Gill S, Herbert KE, Prince HM, Wolf MM, Wirth A, Ryan G, et al.
Mantle cell lymphoma with central nervous system involvement:
frequency and clinical features. Br J Haematol. 2009;147:83—8.

5. Hoster E, Dreyling M, Klapper W, Gisselbrecht C, van Hoof
A, Hanneke C, et al. A new prognostic index (MIPI) for
patients with advanced-stage mantle cell lymphoma. Blood.
2008;111:558—65.

6. Conconi A, Franceschetti S, Lobetti-Bodoni C, Stathis A,
Margiotta-Casaluci G, Ramponi A, et al. Risk factors of central
nervous system relapse in mantle cell lymphoma. Leuk Lymp-
homa. 2013;54:1908—14.

7. Cabanillas F, Rodriguez MA, Swan F Jr. Recent trends in the
management of lymphomas at M.D. Anderson Cancer Center.
Semin Oncol. 1990;17:28—34.

8. Ladetto M, Sametti S, Astolfi M, Corradini P, Ricca |, Drandi D,
et al. Central nervous system relapse in a patient with mantle
cell lymphoma in continuous clinical and molecular remission at
six years since autografting. Leuk Lymphoma. 2001;40:679—82.

9. Villela L, Garcia M, Caballero R, Borbolla-Escoboza JR, Bolafios-
Meade J. Rapid complete response using intrathecal rituximab
in a patient with leptomeningeal lymphomatosis due to mantle
cell lymphoma. Anticancer Drugs. 2008;19:917—20.

10. Bernard S, Goldwirt L, Amorim S, Brice P, Briére J, de Kerviler E,
et al. Activity with ibrutinib in mantle cell lymphoma patients
with central nervous system relapse. Blood. 2015. pii: blood-
2015-05-64783.

J.J. Alonso®*, A. Canovas?® y M.M. Rifién®

a Servicio de Medicina Interna, Hospital Universitario de
Cruces, Osakidetza, UPV-EHU, Baracaldo, Vizcaya, Espaha
b Servicio de Bioquimica, Citometria de flujo, Hospital
Universitario de Cruces, Osakidetza, Baracaldo, Vizcaya,
Espana

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: juanjosealonso@telefonica.net
(J.J. Alonso).

https://doi.org/10.1016/j.nrl.2016.02.014

0213-4853/

© 2016 Sociedad Espanola de Neurologia. Publicado por Elsevier
Espanfa, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC
BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Migralepsia y migraia en el
puerperio

@ CrossMark
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Mujer de 34 anos de edad, con historia de cefalea pulsatil
frontal derecha entre los 11-20 anos, precedida de hor-
migueo faciobraquial derecho y vision de un patron lineal
en zigzag brillante situado en el centro del campo visual,
que se extendia hacia la periferia durante mas de 5min y
dejaba un escotoma homonimo derecho de color blanco o
negro que duraba 20 min, puntuando 10 sobre un maximo de

10 puntos en la Visual Aura Rating Scale (VARS): (duracion
del aura visual 5-60 min, 3 puntos; progresion del aura visual
>5min, 2 puntos; presencia de escotoma, 2 puntos; lineas
en zigzag, 2 puntos; y sintomas visuales de distribucion
homonima, 1 punto), en la que una puntuacion de 5 es diag-
nostica de migrafia con aura, con una sensibilidad del 91% y
una especificidad del 96%".

Ocho dias después de un parto normal, comenzd con una
cefalea pulsatil frontal izquierda continua durante 2 dias,
momento en el que se produjo una hemianopsia homénima
derecha con las caracteristicas comentadas, y a continua-
cion, pérdida visual completa consistente en un escotoma
blanco con fotopsias, siendo entonces la cefalea holocra-
neal e intensa. Una exploracion neurologica en el servicio
de urgencias hospitalario revel6 una amaurosis bilateral con
pupilas reactivas a la luz, y durante ella se produjo una crisis
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tonico-cldnica generalizada sin otras manifestaciones pre-
vias que las descritas, que dur6 2 min y cedi6é con diazepam
intravenoso.

La paciente quedd confusa tras la crisis; no se dieron nue-
vas convulsiones tras comenzar tratamiento con valproato
sodico. La cefalea remitié en 6h con la administracion
de metamizol y dexketoprofeno, y la amaurosis desapare-
cio en 48 h (VARS, 2+2 +2=6). Posteriormente experimentd
accesos de cefalea hemicraneal, sin aura ni crisis epilépti-
cas.

Una RM craneal fue normal, al igual que una panangio-
grafia cerebral, analiticas de sangre (incluidos anticuerpos
antinucleares y anti-B2-glicoproteina 1), orina y liquido
cefalorraquideo (LCR); 2 electroencefalogramas (EEG)
mostraron una actividad bioeléctrica cerebral normal, sin
descargas epileptiformes.

En el periodo puerperal, ante un episodio de cefalea con
amaurosis durante el que se produce una crisis convulsiva,
han de considerarse los siguientes diagnosticos: 1) trombosis
de arterias o venas cerebrales y sindrome de vasocons-
triccion cerebral reversible, descartando ambos mediante
angiografia cerebral; 2) sindrome de leucoencefalopatia
posterior reversible, excluido mediante RM normal; 3)
eclampsia posparto?, desechada por ausencia de hiperten-
sion arterial y proteinuria; 4) epilepsia de comienzo occipital
con generalizacion secundaria, descontada mediante traza-
dos EEG normales y aura visual no sugestiva de comicialidad;
5) meningoencefalitis infecciosa, excluida mediante nor-
malidad de LCR y de las pruebas de neuroimagen; y 6)
migralepsia.

La paciente presentada cumple los criterios diagnosti-
cos de migrana con aura de la International Classification
of Headache Disorders, tercera edicion, version beta
(ICHD-Ill beta, 3.2). La aparicion de una crisis epiléptica
durante un aura migranosa, o en la hora siguiente a esta,
ha sido denominada migralepsia (crisis epiléptica desenca-
denada por migrana, en ICHD-IIl beta) y requiere la presencia
de: 1) crisis epiléptica que cumpla criterios diagnosticos
de cualquier tipo de crisis; 2) aparicion durante un aura
migrafosa, o hasta una hora después de esta, y 3) no atri-
buible a otro trastorno®*. El presente caso se ajusta a esta
definicion, ya que la crisis convulsiva se produjo durante el
aura migranosa.

A pesar de la claridad de estos criterios diagnodsticos, se
han descrito casos de migralepsia precedidos de migrana
sin aura®, se ha cuestionado el diagndstico en parte de los
casos publicados®, y la existencia de la migralepsia contintia
siendo objeto de debate’.

En la migralepsia, el aura migranosa debe diferenciarse
de las alucinaciones visuales epilépticas, que consisten prin-
cipalmente en imagenes circulares coloreadas de formas
cambiantes, que siguen de forma constante los mismos
patrones de inicio y progresion; su duracion es de segundos,
y su desarrollo, mas rapido que el de la migrana’.

Esta paciente exhibe algunas manifestaciones clinicas
particulares: 1) reaparicion de la migrana en el periodo
puerperal, después de 14 ahos sin cefalea; 2) ausencia inicial
de aura migranosa y localizacion distinta de la cefalea; 3)
aura distinta de la habitual, consistente en una hemianop-
sia homonima derecha seguida de amaurosis bilateral con
fotopsias, sugestiva de migrafa de tronco®® y descrita en
un caso de migralepsia®; destaca también la prolongada

duracion de la amaurosis, que supero a la de la cefalea. Sin
embargo, la variabilidad en las caracteristicas y duracion
del aura, y en la localizacion de la cefalea, es un hecho
contrastado en la migrafa’.

El mecanismo que asocia migrana y epilepsia es
desconocido®. Se ha propuesto que la corteza occipital tiene
un bajo umbral de excitacion durante el aura migranosa,
y es posible que como consecuencia de ello, la onda de
depresion cortical propagada pueda facilitar la aparicion de
crisis epilépticas>®'?. En apoyo de esta hipotesis se ha des-
crito que mutaciones en SCN1A (que codifica el canal ionico
Nay1.1) pueden causar, tanto migrafia, como epilepsia’’.

Las hormonas ovaricas influyen en la excitabilidad de la
corteza cerebral, ya que los estrogenos la aumentan y la
progesterona la disminuye'?. Las fluctuaciones en los nive-
les plasmaticos de estas hormonas influyen en la ocurrencia
de migrafa y epilepsia’®, ya que la migrana es mas frecuente
en el periodo catamenial, y menos durante el embarazo y la
menopausia’'# '3, Por otro lado, ni la aparicién de migralep-
sia durante el puerperio, ni la prolongada duracion del aura
visual observada en el caso presente se habian comunicado
hasta el momento.

Este caso ilustra la variabilidad de las manifestaciones
migrafnosas en el puerperio, ya que puede presentar un aura
distinta y méas prolongada de lo habitual, carecer de ella*>2
o dar lugar a un primer episodio de migralepsia.
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Sindrome de Pisa agudo tras
tratamiento con betahistina en
un paciente con deterioro
cognitivo leve™

@ CrossMark

Acute Pisa syndrome secondary to betahistine
treatment in a patient with mild cognitive
impairment

Sr. Editor:

La betahistina es un farmaco oral analogo de la histamina
que se usa comUnmente para el tratamiento del vértigo epi-
sodico y otras disfunciones del oido interno debido a sus
propiedades vasodilatadoras’. Cefalea, confusion, nauseas,
dispepsia e hipotension son algunos de los efectos secun-
darios, pero hasta la fecha solo se ha descrito un caso
de distonia aguda’ y otro de distonia tardia® en relacion
con este farmaco, pero ninguno en forma de sindrome de
Pisa (SP).

EL SP es una postura distonica anormal del tronco, en el
que existe una inclinacion lateral con algun grado de rota-
cion axial. La descripcion original la llevo a cabo Ekbom et al.
en 1972, en pacientes que tomaban antipsicéticos*. Desde
entonces, otros farmacos han sido postulados como posibles
causas de SP, como son los antieméticos, antidepresivos,
benzodiacepinas, inhibidores de la colinesterasa y casi todos
los farmacos dopaminérgicos®¢. Ademas, se ha descrito en
diversas enfermedades neurodegenerativas e hidrocefalia
normotensiva, siendo los restantes idiopaticos>7”:2.

Describimos el caso de una mujer de 76 anos, con episo-
dios previos de vértigo, y deterioro cognitivo leve de un aho
de evolucion seguido en otro centro hospitalario, con neu-
roimagen sugestiva de hidrocefalia a presion normal, que
acudi6 al servicio de urgencias por presentar una desviacion
lateral de tronco hacia la izquierda de inicio agudo tras una
dosis Unica de 16 mg de betahistina para tratar un episo-
dio de vértigo similar a episodios previos, sin ninguna otra

* Este trabajo fue presentado en la reunién anual de la SEN como
comunicacion tipo poster en noviembre de 2015.

sintomatologia. No existia ingesta de ninglin otro farmaco.
El examen fisico general fue normal, y a la exploracion
neuroldgica solo se evidencié una inclinacion del tronco
hacia la izquierda sin alteracion en las maniobras vestibula-
res, manteniendo una postura truncal anémala, con el resto
del examen neuroldgico normal. La TAC craneal mostro atro-
fia cortical leve y aumento del volumen de los ventriculos
sin signos de trasudado. Tras retirar la betahistina, la pos-
tura anomala se resolvio en las siguientes 24 h, quedandose
completamente asintomatica. Tras el alta se perdio el segui-
miento.

La exposicion previa a un farmaco es un criterio indispen-
sable para mostrar una relacion causal de un posible efecto
secundario, pero también deberia reunir plausibilidad bio-
légica, consistencia y fuerza de asociacion estadistica’. La
reproducibilidad apoyaria la asociacion, pero los principios
éticos deben prevalecer en la labor médica, por lo que en
este caso no se considerd otro intento. Asi, la sospecha
clinica y comunicacion son cruciales para advertir de su exis-
tencia, aunque con las limitaciones de ser una observacion
clinica aislada. Posteriormente, la causalidad tiene que ser
verificada.

Por tanto, esta es la primera observacion de un SP tras
una dosis de betahistina de 16 mg, en una paciente con
diversas peculiaridades a mencionar. En primer lugar, estaba
en seguimiento en otro centro a causa de un deterioro cog-
nitivo leve que podria estar en relacién con una enfermedad
de Alzheimer o una hidrocefalia normotensiva, a la vista de
los hallazgos clinicos y de neuroimagen. Ambos trastornos
han sido descritos como potenciales causas de SP, asi como
existe la posibilidad de coexistencia de enfermedad de
Alzheimer en pacientes con hidrocefalia a presion
normal®'°. En segundo lugar, un inicio agudo con recupera-
cion completa posterior tras retirada del farmaco, indicaria
un posible nexo. Tercero, la paciente narraba varios epi-
sodios de vértigo anos atras de las mismas caracteristicas
tratados con betahistina, sin ocurrir la desviacion de tronco.

La fisiopatologia del SP se desconoce con exactitud.
Se ha sugerido que las instauraciones agudas y subagudas
de SP tras la ingesta de farmacos puedan ser fenomenos
similares a la distonia debido a la buena respuesta a antico-
linérgicos o reduccion del farmaco relacionado, sugiriendo
un desequilibrio entre dopamina y colina®. Ademas, far-
macos que actlan sobre otros neurotransmisores como la
noradrenalina y serotonina podrian estar implicados pero
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