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no invasivo para detectar una hipertension endocraneal;
los estudios se han realizado principalmente en casos con
hipertension endocraneal idiopatica, comprobados poste-
riormente mediante puncién lumbar’. Esta técnica es facil
de realizar con un minimo entrenamiento en neurosono-
grafia y conocimiento tedrico. Precisa de un ecografo con
modo B, con una sonda lineal multifrecuencias de 3-9 MHz.
Se explora la orbita mediante ventana transorbitaria. El
paciente se coloca en posicion supina, con la cabeza ele-
vada unos 20-30°. Con los ojos cerrados se coloca gel sobre
el parpado superior. La sonda se dispone en posicion axial
y se visualiza la zona de la papila y la region retrobulbar
del nervio optico; desde esta localizacion se miden unos
3 mm en profundidad siguiendo el trayecto del nervio optico,
en esa zona se calcula el diametro entre los bordes exter-
nos del area hiperecogénica del nervio optico (corresponde
a la vaina del nervio optico) (fig. 1). Los estudios evalua-
dos muestran una adecuada diferencia interobservador y los
criterios de normalidad se establecen en 5,4+0,6 mm'—.

Entre las posibles indicaciones actuales, ademas de la
hipertension endocraneal idiopatica, existen estudios que
aportan informacion sobre la presion intracraneal en los
cuidados neurocriticos de los pacientes en coma por trau-
matismos craneales o por sangrado intracraneal, donde se
reporta una sensibilidad del 90% y una especificidad del
85%".

Las ventajas son obvias, dado que es una técnica no inva-
siva, reproducible, economica, rapida y facil de realizar con
la adecuada formacién y entrenamiento. Entre los incon-
venientes hay que citar que se observa un 10% de casos
con hipertension endocraneal en los que no se obtienen
estos cambios en el nervio optico (se piensa que se debe
a variaciones anatémicas individuales). Tampoco es capaz
de detectar casos de hipertension endocraneal de evolucion
aguda. Esta técnica es considerada como complementaria,
y precisa confirmacion con estudios diagnosticos definitivos
como la neuroimagen o el examen de presion en el LCR®
cuando la sospecha diagndstica es alta.

Este caso nos ilustra como la ecografia orbitaria en
una situacion de una demencia de rapida evolucion con
antecedente traumatico puede ser de utilidad en la practica
clinica habitual. La adecuada formacion y experiencia, asi
como la disponibilidad de un ecografo en consultas fueron
claves a la hora de realizar esta prueba. En manos expe-
rimentadas puede ser una herramienta muy eficaz en el
diagnostico de sospecha de la hipertension endocraneal, y
para proponer unas medidas diagndsticas o terapéuticas mas
eficientes en diversas areas de la Neurologia.

El uso de esta técnica ecografica puede aportar una infor-
macion muy Gtil en la evaluacion inicial en las siguientes
indicaciones: a) cefaleas con sintomas o signos de hiper-
tension endocraneal; b) cefalea asociada a obesidad; c)
diagnostico diferencial de papiledema/pseudopapiledema
bilateral; d) monitorizacién no invasiva de la presion intra-
craneal de paciente criticos con ictus extensos, meningitis
o traumatismos, y e) demencias con una evolucion rapida,
asociadas a signos neurologicos focales, historia de caidas
o traumatismos, como fue este caso. Actualmente, la evi-
dencia cientifica es limitada, por lo que puede ser una
oportunidad para iniciar nuevos estudios de investigacion
clinica.
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Sindrome de Rowland Payne R

Check for
Updaies

Rowland payne syndrome

Sr. Editor:

Una mujer de 71 anos con antecedentes de hipertension
arterial y diabetes tipo 2 consulto en urgencias por haber
notado la caida del parpado superior izquierdo de forma
progresiva a lo largo de las 2 semanas previas. Referia, ade-

mas, notar un dolor sordo constante en el hombro izquierdo,
localizado sobre el vientre muscular del trapecio, que no se
modificaba con los cambios de postura ni con las manio-
bras de Valsalva. Negaba haber notado ningln otro sintoma
focal neuroldgico o a otro nivel. La paciente habia sido
intervenida 3 semanas antes de una colecistectomia laparos-
copica y habia regresado a su domicilio asintomatica desde
el punto de vista neurolégico. En el momento de su valora-
cion neurologica, en la exploracion destacaba Unicamente
una disminucién de la hendidura palpebral izquierda y una
anisocoria con miosis relativa izquierda evidente solo en
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Figura 1

A) Ptosis y miosis izquierda en penumbra. B) Radiografia de torax posteroanterior que muestra elevacion del hemidia-

fragma izquierdo (flecha) y desviacion de la traquea hacia la derecha en el mediastino superior (asterisco). C) Tomografia axial
computarizada de cuello con contraste intravenoso que demuestra una masa dependiente del l6bulo tiroideo izquierdo (asterisco),
con densidad irregular y que engloba la arteria carétida comun izquierda (flecha).

Tabla 1 Casos de sindrome de Rowland Payne descritos en la literatura
Referencia Autor Ano Caso Etiologia
1 Rowland Payne 1981 1 Adenopatia, cancer de mama
2 Adenopatia, cancer de mama
3 Adenopatia, cancer de mama
7 Vaghadia 1983 4 Adenopatia, cancer de mama
8 Amin 1984 5 Adenopatia, cancer de mama
6 Carcinoma epidermoide de pulmon
Ismail 1988 7 Linfadenitis tuberculosa
10 Kapoor 2005 8 Neuroblastoma

penumbra, compatible con un sindrome de Horner (fig. 1A).
No existian otras alteraciones en la exploracion de nervios
craneales, sistema motor, sensibilidad, reflejos, coordina-
cion ni equilibrio.

A su llegada, un analisis de sangre descarto alteracio-
nes relevantes en el hemograma, estudio de coagulacion,
bioquimica basica y proteina C reactiva. Se realizd una
TC craneal sin contraste intravenoso, que fue normal. La
radiografia de térax mostraba una pérdida de volumen
del pulmén izquierdo secundaria a la elevacion del hemi-
diafragma ipsilateral (ausente en el estudio preanestésico
realizado 2 meses antes) y una desviacion de la traquea hacia
la derecha en el mediastino superior (fig. 1B).

La presencia del sindrome de Horner, la paralisis del
nervio frénico izquierdo y la desviacion traqueal hicieron
sospechar una lesion cervical en el mediastino superior
izquierdo. Una TC de cuello realizada antes y después de la
administracion de contraste confirmé la existencia de una
masa paratraqueal izquierda dependiente del tiroides, con
areas de captacion irregular de contraste, que englobaba
parcialmente la arteria carétida comun ipsilateral (fig. 1C).
Una RM de columna cervical mostraba que la masa, locali-
zada en la region prevertebral izquierda entre los niveles
Cé6 y C7, no infiltraba los cuerpos vertebrales ni los fora-
menes de conjuncion. El estudio anatomopatologico de las
muestras obtenidas mediante puncion-aspiracion con aguja

fina y después mediante biopsia con aguja gruesa no fue
satisfactorio para el diagndstico, por lo que se decidié un
abordaje quirdrgico abierto con intencién diagndstica y tera-
péutica. Durante la intervencion se observo la existencia de
una masa cervical anterior izquierda con bordes mal defi-
nidos que infiltraba los tejidos circundantes, por lo que se
realiz6 una reseccion incompleta de la lesion. El diagndstico
anatomopatologico fue de carcinoma anaplasico de tiroides.
Se inicio tratamiento radioterapico, a pesar del cual exis-
tié una rapida progresion del dolor local y una trombosis
de la vena yugular interna izquierda. La paciente entro en
un programa de cuidados paliativos y fue perdida para el
seguimiento 5 meses después del inicio de los sintomas.

La aparicion ipsilateral de sindrome de Horner, omal-
gia, paralisis frénica y paralisis vocal (ausente en nuestra
paciente en el momento del diagndstico) fue descrita por
Rowland Payne como una manifestacion de lesiones expansi-
vas en la region inferior y anterior del cuello o en el opérculo
toracico'3. Estas alteraciones han sido descritas como com-
plicaciones de los bloqueos anestésicos interescalenos*®. La
aparicion de este sindrome en ausencia de un procedimiento
anestésico de este tipo ha sido notificada casi de forma
exclusiva en asociacion con neoplasias malignas, al igual que
ocurre en el caso descrito en nuestra paciente (tabla 1)"7-1°,
La lesion que causa el sindrome suele asentar en el cuello al
nivel de la sexta vértebra cervical, aunque lesiones expan-

735



E. Cancho Garcia and R. Mora Monago

sivas de mayor volumen localizadas mas caudalmente, en
el opérculo toracico, también pueden provocarlo’>7. Esta
localizacion es la Unica en la que el plexo simpatico cervical,
el nervio frénico y el nervio laringeo recurrente discurren en
intima proximidad anatomica.

Es importante conocer y reconocer este sindrome infre-
cuente, dada su fidelidad anatomoclinica y su intensa
asociacion con lesiones neoplasicas.

Financiacion

La presente investigacion no ha recibido ayudas especificas
provenientes de agencias del sector publico, sector comer-
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Las Ataxias y Paraparesias
Espasticas Hereditarias:
experiencia en torno a la
enfermedad desde la
perspectiva del paciente

i
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Ataxias and Hereditary Spastic Paraplegias:
experience of disease from patient view

Sr. Editor:

Las ataxias y paraparesias espasticas hereditarias (APH)
son un grupo de enfermedades neurodegenerativas de base
genética altamente heterogénea que pueden afectar a cual-
quier sexo y edad. La clinica fundamental consiste en
una ataxia cerebelosa y/o paraparesia espastica de curso
lentamente progresivo, a la que se pueden anadir otras
manifestaciones neuroldgicas y sistémicas’. Su diagndstico
es complejo y en la mayor parte de los casos no hay un
tratamiento que cambie su evolucién?.

El paciente afecto de este tipo de enfermedades se
enfrenta a varias situaciones: a un inicio insidioso de los sin-
tomas, que puede hacer que el paciente consulte hasta afnos

mas tarde del comienzo de la enfermedad; a la dificultad en
reconocer en ocasiones la propia naturaleza de los sintomas,
lo que puede conllevar a que el paciente sea valorado por
otros especialistas (traumatologos, otorrinolaringélogos...)
retrasandose el diagnostico; a la necesidad de realizar una
extensa bateria de pruebas diagnosticas, que llevan tiempo y
no siempre van a reportar un diagnostico concreto (es decir,
un diagndstico molecular determinado)*#; y, finalmente, se
enfrenta, una vez hecho el diagnodstico, a una enferme-
dad progresiva y limitante que, ademas, por su naturaleza
genética podra tener implicaciones no solo para el propio
paciente, sino también para sus familiares directos.

Sobre este escenario el objetivo del presente estudio fue
el de conocer cuales son las principales vivencias e inquie-
tudes en torno a la enfermedad desde la perspectiva del
propio paciente. Para ello se reclutaron entre abril y junio
de 2018, y de forma consecutiva, 12 pacientes con APH de
la consulta monografica de nuestro centro. A los pacientes,
previo consentimiento informado, se les invit6 a participar
en una entrevista grupal (grupo de discusion) donde se abor-
darian las principales vivencias e inquietudes que habian
experimentado con relacion a la enfermedad. El grupo de
discusion o grupo focal, formado por los 12 pacientes y
acompanados de 8 familiares, se llevd a cabo en una sala de
reuniones donde a lo largo de una sesion de 2 horas, y guiados
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