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Cartas al Editor

Sindrome de Foix-Chavany-Marie
secundario a ictus bilateral en un paciente
con lupus

Foix-Chavany-Marie syndrome secondary to
a bilateral stroke in a patient with lupus

Sr. Editor:

El sindrome de Foix-Chavany-Marie (FCM), también conoci-
do como sindrome opercular, fue descrito por esos autores
en 1926'; se caracteriza por un trastorno del control volun-
tario de la musculatura de la cara, lengua, faringe y masti-
catoria, originado por una lesion bilateral de la corteza
opercular. Los pacientes que padecen este sindrome pre-
sentan anartria o disartria severas, disfagia, babeo y diple-
jia facial y lingual, y son incapaces de abrir la boca, guifar
un ojo o protruir la lengua por voluntad propia, en cambio
conservan la funcion refleja y pueden llorar, sonreir y bos-
tezar de forma automatica.

La etiologia mas frecuente en el adulto es la isquémica
con afeccion de ambos opérculos. Se describen dos tipos de
sindrome opercular?: a) anterior, por la lesién de la parte
frontal del opérculo con afeccion predominante motora,
anartria y, en ocasiones, asociado a afasia, y b) posterior, por
afeccion de la zona opercular parietal, con clinica sensitiva.

Los pacientes con lupus eritematoso sistémico tienen
mayor riesgo de sufrir eventos cerebrovasculares de todos
los subtipos al compararlos con personas de iguales edad y
sexo’. Hay diversas causas por las que los pacientes con lu-
pus tienen mayor propension a desarrollar eventos cerebro-
vasculares: endocarditis de Libman-Sacks, vasculitis, esta-
do protrombético con anticuerpos antifosfolipidicos y
anticardiolipinicos, aunque los factores de riesgo mas invo-
lucrados en esta complicacion neuroldgica parecen ser la
hipertension arterial, la hiperlipemia y la actividad de la
enfermedad”.

Presentamos un caso de este infrecuente sindrome que,
en nuestro conocimiento, es el primer caso descrito en un
paciente con lupus eritematoso sistémico.

Mujer de 33 afos con antecedentes de nefropatia lUpica
diagnosticada a los 8 anos, con buena funcion renal, en tra-
tamiento con prednisona a dosis de 10 mg a dias alternos.
Habia tenido un ictus isquémico carotideo derecho a los 10
anos que no le habia dejado secuelas fisicas, desde entonces
tomaba aspirina a dosis de 100 mg/dia. No aportaba informes
de esta complicacién neuroldgica. Tenia crisis epilépticas
parciales complejas desde hacia 5 afios que trataba con ox-
carbazepina a dosis de 450 mg/dia. Presentaba intolerancia
hidrocarbonada en probable relacion con el tratamiento es-
teroideo, pero no tenia hipertension arterial, hiperlipemia ni
tabaquismo. Su hermana también habia sido diagnosticada
de lupus eritematoso sistémico y habia tenido un ictus isqué-
mico para el que estaba tomando acenocumarol.

Es enviada a urgencias de nuestro hospital por un cuadro
de aparicion brusca de imposibilidad de emision del lengua-
jey debilidad en las extremidades derechas. La exploracion
general no evidencio6 alteraciones relevantes. En la explora-
cion neurologica se puso de manifiesto anartria, diplejia
facial central, disfagia y paralisis de movimientos linguales

y mandibulares. Sin embargo, podia bostezar y reir. Com-
prension adecuada del lenguaje oral y escrito y podia comu-
nicarse mediante la escritura. Sin alteracion del nivel de
conciencia ni de otros pares craneales. Motor: fuerza 4+/5
a nivel distal de las extremidades derechas. Reflejos miota-
ticos simétricos y conservados. Reflejos cutaneoplantares
flexores. Sensibilidad superficial y profunda sin alteraciones
relevantes. Sin dismetrias ni disdiadococinesias.

Analitica: sistematico de sangre, estudio de coagulacion,
glucosa, perfil renal y hepatico, hormonas tiroideas, factor
reumatoide, colesterol, triglicéridos y proteinograma sin
alteraciones relevantes. Vitamina B,, y acido félico, norma-
les; ANA, positivos a titulo 1/80 con patron homogéneo;
anti-ADN, 18 U/ml (normal < 15); anti SSA, SSB, Sm y U1-
snRP, dentro de la normalidad; complemento C3, 61; C4, 11
(ambos bajos).

Estudio de hipercoagulabilidad: factores de la coagula-
cion, antitrombina Ill, resistencia a la proteina C, gen de la
protrombina 20210, proteina C y homocisteina sin altera-
ciones. Proteina S libre antigénica del 45% (normal > 50).
Estudio de anticoagulante lUpico con anticuerpos anticar-
diolipina 1gG positivos, 52,7 (normal < 15); test de Exner,
1,6 (normal, 0,8-1,2), resto sin alteraciones.

Doppler de troncos supraadrticos: sin alteraciones hemo-
dindmicas. Ecocardiograma: insuficiencia mitral ligera, res-
to normal.

Tomografia computarizada (TC) craneal: infarto crénico
en el territorio de la arteria cerebral media derecha.

Resonancia magnética (RM) cerebral (fig. 1): infarto
subagudo rolandico izquierdo. Lesion isquémica cronica,
con malacia y gliosis subyacente en la unién parietooccipi-
tal del hemisferio derecho. Angio-RM cerebral: sin lesiones
de vasculitis.

La paciente tras 5 dias de ingreso hospitalario mejord de
su focalidad neurolégica con desaparicion de la paresia de
las extremidades derechas, asi como de la disfagia, aunque
persistia la paralisis bilateral faciolinguomasticatoria. Se
instauré tratamiento anticoagulante.

Se han descrito tres formas clinicas de paralisis bilateral
de la musculatura inervada por los pares craneales V, VI,
IX, X, XI'y Xll, conocidas como bulbar, estriatal y cortical?.
La paralisis bulbar se caracteriza por disfonia, disfagia, di-
sartria, disminucion de los movimientos linguomasticato-
rios, disminucion del reflejo maseterino y atrofia con fasci-
culaciones de la musculatura afecta. Estan alterados tanto
los movimientos voluntarios como los automaticos. En la
forma estriatal, ademas de la sintomatologia descrita, el
reflejo maseterino suele estar aumentado y aparecen refle-
jos patoldgicos como el palmomentoniano, puede haber de-
terioro cognitivo subcortical y labilidad emocional. Al igual
que ocurre en las enfermedades extrapiramidales, como en
la enfermedad de Parkinson donde hay amimia facial, los
movimientos automaticos o con componente emocional es-
tan disminuidos.

Por Gltimo, la paralisis por afeccion cortical, conocida
como sindrome opercular o de FCM. En este caso, a la sinto-
matologia tipica de paralisis bilateral de los pares craneales
se ahade una disociacion automatica-voluntaria. Estos pa-
cientes son incapaces de abrir o cerrar la boca, de protruir la
lengua o cerrar los ojos a la orden; sin embargo, pueden
sonreir, llorar, bostezar o gritar de forma automatica.
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Figura 1

Resonancia magnética cerebral. A: corte coronal en se-
cuencia FLAIR donde se evidencia una hiperintensidad de senal a
nivel del opérculo frontal izquierdo. B: corte axial en secuencia de
difusion donde se evidencia una hipointensidad a nivel parietooc-
cipital derecho que afecta al opérculo derecho y una hiperintensi-
dad a nivel del opérculo izquierdo indicativas de lesion isquémica
cronica derecha e isquémica aguda izquierda, respectivamente.

La disociacion automatica-voluntaria que caracteriza a
este sindrome se explica por la diferente localizacion cere-
bral de los circuitos que se encargan de los movimientos
voluntarios y reflejos. Mientras que los movimientos volun-
tarios se originan en el cortex motor a nivel del area moto-

ra primaria y premotora y viaja por la via corticoespinal, los
movimientos reflejos y automaticos siguen un circuito ex-
trapiramidal por los ganglios basales y diencéfalo. Hay al-
glin caso descrito de sindrome opercular inverso donde es-
tan alterados los movimientos reflejos y conservados los
voluntarios por metastasis de ambas areas motoras suple-
mentarias®. Las aferencias a los nucleos motores de los pa-
res craneales V, Vil inferior, IX, X, Xl y XII son generalmente
bilaterales. Tras una lesion opercular, la corteza motora
contralateral es capaz de suplir la funcion de la corteza
danada. Sin embargo, cuando se afectan ambos opérculos,
aparece la clinica. En ocasiones también se puede producir
un sindrome opercular por afeccion bilateral de las estruc-
turas subcorticales e incluso por afeccion cortical unilate-
ral® sin estar claro el motivo, aunque se cree que en estos
Ultimos no habria representacion motora bilateral, que
queda representada solamente en un opérculo.

El cuadro clinico tipico de este sindrome permite su reco-
nocimiento y buscar la localizacion de la lesion y su etiolo-
gia; sin embargo, estan descritas manifestaciones mas in-
frecuentes, como la aparicion de distonia de ambas manos’,
que luego dio lugar a un espasmo hemimasticatorio®. El re-
conocimiento precoz de este sindrome y su naturaleza is-
quémica permite llevar a cabo medidas terapéuticas espe-
cificas, como la fibrindlisis®; sin embargo, nuestra paciente
llegd al hospital fuera de tiempo. En gran parte de los casos
la TC craneal no visualiza las lesiones isquémicas agudas,
como ocurrio en nuestro caso, por ello, la RM cerebral con
secuencias de difusion permite objetivar la lesion bilateral
e identificar cual es aguda y cual cronica'.

La prevalencia de eventos cerebrovasculares en pacien-
tes con lupus eritematoso sistémico varia segln las series
entre el 6,5 y el 19%>*"'. Normalmente suelen aparecer en
los primeros 5 anos del diagnostico y el factor de riesgo mas
frecuente es la hipertension arterial®, los anticuerpos anti-
cardiolipinicos aparecen en un 43%, el anticoagulante lUpi-
co en un 38% y en 2 de 3 pacientes la autopsia muestra que
tenian endocarditis de Libman-Sacks''; sin embargo, no se
hallaron datos de vasculitis en nuestra paciente. En estos
pacientes el tratamiento con anticoagulantes orales ha de-
mostrado eficacia en la disminucién de nuevos eventos ce-
rebrovasculares'?, aunque no hay que olvidar un tratamien-
to agresivo de los factores de riesgo vascular.

En nuestra paciente, dado que habia presentado un
nuevo ictus habiendo estado en tratamiento con aspirina 'y
por la sospecha del estado de hipercoagulabilidad que lue-
go se confirmo con la aparicion de anticuerpos anticardio-
lipinicos, se decidio instaurar tratamiento con anticoagu-
lantes.

La presencia de un cuadro brusco de anartria y paralisis
facial y de la musculatura linguomasticatoria nos debe ha-
cer pensar en este cuadro. La disociacion voluntaria-auto-
matica no nos debe confundir con cuadros histéricos o de
simulacion para realizar un diagnostico precoz y poder ins-
taurar un tratamiento especifico en cada caso.

P.E. Jiménez Caballero>*, M. Servia Candela®
y C. Marsal Alonso©

aServicio de Neurologia, Hospital Virgen de la Salud,
Toledo, Espaiia
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*Autor para correspondencia.
Correo electrénico: pjimenez1010j@yahoo.es (P.E. Jiménez).
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Demencia frontotemporal y enfermedad
de motoneurona

Frontotemporal dementia and motor neuron
disease

Sr. Editor:

Las enfermedades degenerativas son la causa mas fre-
cuente de demencia en nuestro medio, en éstas el 5-10%
son las demencias frontotemporales (DFT)"2. Este porcen-
taje aumenta cuando los pacientes son menores de 65
anos, que es la segunda causa de demencia presenil’, las
principales alteraciones neuroquimicas son el déficit sero-
toninérgico y el dopaminérgico?. Segln los criterios de la
DSM IV, el diagndstico de la DFT es principalmente clinico,
consistente en alteraciones del comportamiento, trastor-
no psicotico y alteraciones del lenguaje, entre otros, apo-
yandonos en pruebas de neuroimagen y tests neuropsicolo-
gicos'.

Se ha sefalado una asociacién con otras enfermedades
neurodegenerativas, entre ellas la enfermedad de moto-
neurona (EMN), una asociacion poco frecuente?, donde se
caracteriza clinicamente por signos frontales y neurologi-
cos*. La DFT que asocia EMN se clasifica segln si la afeccion
es de la primera, la segunda o ambas motoneuronas, y la
esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es la forma mas fre-
cuente*.

Presentamos el caso de una paciente con DFT de 1 afo de
evolucion que desarrolld EMN.

Mujer de 59 anos, diestra, sin historia familiar de enfer-
medades neurodegenerativas ni historia personal de enfer-
medades psiquiatricas, sélo cabe resaltar una leve dislipe-
mia. La paciente llevaba 1 afio con alteracion de su

personalidad, verborrea, somnolencia diurna, risa facil,
gran dificultad para el llanto y trastornos psicoticos: “los
cuadros de su casa le hablan, y en el Gltimo mes aparece
alteracioén del habla”.

La exploracion fisica, con auscultacion cardiopulmonar,
fue normal; en la exploracion neuroldgica, la paciente esta-
ba orientada en las tres esferas; presentaba disartria leve,
pares craneales normales, salvo una ligera paresia del hipo-
gloso izquierdo con alguna fasciculacion en dicho territorio;
sin mioclonias, ataxia y dismetrias; en las extremidades la
fuerza, el tono, la sensibilidad y los reflejos eran normales,
no se observaron fasciculaciones. Marcha normal. En el es-
tudio neuropsicoldgico, MMSE, 29/30; test del reloj, 9/10;
fluencia verbal, 12; Trail Making A, 48 s; FAB, 13. Las prue-
bas complementarias realizadas: bioquimica, hemograma,
serologias (incluido VIH), hormonas tiroideas, vitamina B,, y
acido folico, fueron normales.

Tomografia computarizada (TC) craneal: atrofia tempo-
ral. Resonancia magnética (RM) cerebral y cervical: atrofia
temporal y pequeno meningioma de la hoz frontal derecha,
resto normal. Los estudios de conduccion de nervios moto-
res y sensitivos fueron normales sin observarse bloqueos. El
estudio electromiografico de musculatura dependiente de
las regiones cervical, lumbosacra y bulbar desveld un pa-
tron neurdgeno, difuso y asimétrico con mayor expresividad
en el lado izquierdo, con leve-moderada actividad de de-
nervacion aguda. Asi, cumplia los criterios diagndsticos de
la DSM IV de demencia frontotemporal, asociado en este
caso a enfermedad de motoneurona.

La gran importancia del impacto social de la DFT, como
de la EMN, inicio presenil, alta frecuencia de antecedentes
familiares (hasta el 50% en la DFT), carga en el cuidador y
posibilidad de realizar consejo y estudio genético®, hasta un
20% de los pacientes con la asociaciéon de estas dos enfer-
medades pueden tener antecedentes de ELA y un 40%, de
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