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tencia de un grado mayor de estenosis de la AB, maxime si
se hubiesen utilizado ecopotenciadores para conseguir una
optima visualizacion de la AB. Queremos destacar, pues, la
importancia de la utilizacion de las técnicas ultrasonografi-
cas, ya que son realizadas por el neurdlogo a pie de cama
del paciente, y permiten una valoracion directa y dinamica
de la circulacion arterial. Ademas, resaltamos que no debe
subestimarse sintomatologias aparentemente banales como
el mareo, o inespecificos como la disartria, especialmente
cuando son persistentes o progresan, ni conformarnos con
una Unica prueba de imagen ante la sospecha de isquemia
en el territorio del SVB, considerando posteriormente el tra-
tamiento mas idéneo (médico o intervencionista) en cada
caso.
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Hemorragia intracerebral recurrente
en amiloidosis primaria”™

Recurrent intracereberal haemorrhage
in primary amyloidosis

Sr. Editor:

La amiloidosis se debe al deposito extracelular de proteinas
amiloideas de caracter insoluble y fibrilar en diversos érga-
nos y tejidos. Fue Rudolph Virchow, en 1854, quien adopt6
el término «amiloide» para referirse a estos depdsitos tisu-
lares. Segun cual sea la naturaleza bioquimica de la proteina
precursora del amiloide, se distinguen varias formas de ami-
loidosis con patrones clinicos diferentes'3. La forma mas

* Presentado parcialmente como pdster en la LX Reunién Anual de
la Sociedad Espanola de Neurologia. Barcelona, noviembre de 2008.

comun en paises desarrollados es la amiloidosis primaria o
amiloidosis AL, en la que no existe otra enfermedad pre o
coexistente. Estos pacientes presentan una poblacién mono-
clonal de células plasmaticas en la médula 6sea que produce
de manera constante fragmentos de cadenas ligeras, pre-
dominando las lambda sobre las kappa en proporcion de
2:1.

Clinicamente puede presentarse con una gran varie-
dad de signos y sintomas sistémicos, incluidos afectacion
renal (proteinuria asintomatica o sindrome nefrético),
fallo cardiaco congestivo, edema, purpura, macroglosia,
hepatomegalia con o sin esplenomegalia, manifestacio-
nes pulmonares, neuropatia periférica sensitivo-motora y/o
neuropatia autonémica*®.

A proposito de la afectacion vascular de la amiloidosis,
se han sefalado infartos tisulares por infiltracion vascular,
por ejemplo en forma de claudicacién mandibular’ o bien
cardiopatia isquémica coronaria, asociada a la presencia de
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depdsitos intramurales de proteina amiloide AL®. Dentro de
su gran heterogeneidad clinica, las descripciones de afec-
tacion vascular del sistema nervioso central son escasas y
generalmente corresponden a ictus isquémicos.

Presentamos un paciente con amiloidosis primaria, que
en los meses siguientes a su diagndstico presenté dos
hemorragias intracraneales, la Gltima de ellas fatal.

Varon de 78 anos con antecedentes de hipertension arte-
rial (HTA) y sindrome nefrotico durante los dos afios previos,
que ingresa de urgencia como consecuencia de importantes
edemas en las extremidades inferiores y disnea de modera-
dos esfuerzos. La funcion renal se deteriora rapidamente,
requiriendo hemodialisis urgente. Dias mas tarde presenta
paralisis facial izquierda, abolicion de la sensibilidad vibra-
toria en los miembros inferiores y marcha ataxica. No se
demuestra alteracioén vascular en resonancia magnética (RM)
cerebral ni en Doppler de troncos supraadrticos y transcra-
neal. Se realiza un estudio inmunoelectroforético en suero
y orina, objetivandose una gammapatia monoclonal IgG
lambda. Una biopsia renal demuestra la existencia de depo-
sitos masivos en el ovillo capilar glomerular y el intersticio
de forma difusa y perivascular, positivos para rojo Congo vy,
por inmunofluorescencia directa, para C3 y cadenas ligeras
lambda. Con ello se confirma el diagndstico de amiloidosis
primaria renal. Asimismo, un ecocardiograma transtoracico
pone de manifiesto un aumento marcado del grosor parietal
con aspecto granuloso, compatible con depdsito de ami-
loide miocardico. Finalmente, en la biopsia de médula osea,
se encuentra un 7% de células plasmaticas (plasmoblastos)
patologicos.

Con el diagnéstico de amiloidosis primaria con afecta-
cion renal, cardiaca y sistema nervioso periférico, se inicia
tratamiento con melfalan y prednisona; dada la ausencia de
respuesta tras dos ciclos, se decide terapia de segunda linea
asociando bortezomib.

Alas 10 semanas del primer ingreso, presenta un episodio
brusco de alteracion del lenguaje y hemiparesia derecha;
en el estudio de tomografia computarizada (TC) craneal
realizado a las pocas horas del inicio de los sintomas,
se evidencia un hematoma intraparenquimatoso cértico-
subcortical témporo-parietal izquierdo (fig. 1). El paciente
mejora posteriormente, siendo dado de alta con una mode-
rada afasia no fluente.

Un mes mas tarde acude nuevamente a nuestro centro
por disminucion aguda del nivel de consciencia. En la explo-
racion esta comatoso, con hemiplejia izquierda y midriasis
derecha arreactiva. La TC cerebral realizada, aproximada-
mente, 1 h después muestra un extenso hematoma cortical
témporo-parietal derecho con efecto masa y abierto a ven-
triculos laterales (fig. 2). El paciente fallece a las 48 h de
este Gltimo ingreso.

La amiloidosis primaria o amiloidosis AL es una discrasia
de células plasmaticas que ocurre principalmente en varo-
nes de edad avanzada. La incidencia anual es de 8-9 casos
nuevos por millén de habitantes y afo. Es una enfermedad
de mal prondstico, con una mediana de supervivencia de
alrededor de dos anos, dependiendo fundamentalmente del
sindrome asociado. Cuando existe deposito de proteina ami-
loide a nivel cardiaco y este es sintomatico, la media de
supervivencia es de tan solo 8 meses*8. Por lo general, el
patron de afectacion de la amiloidosis primaria suele ser
multisistémico, con una amplia variedad de manifestaciones

A

Figura 1 TC Cerebral. Corte axial. Hematoma cortico-
subcortical témporo-parietal izquierdo.

clinicas. Aunque la presencia de amiloidosis puede sugerirse
por la historia y manifestaciones clinicas, el diagnostico solo
puede confirmarse mediante biopsia tisular.

Aparece clinica neuroldgica en un 17% de los casos,
principalmente neuropatia periférica sensitiva, motora o
autondmica por depodsito de material amiloide. La compre-
sion de nervios periféricos, especialmente el nervio mediano
en el tanel del carpo, puede causar alteraciones sensitivas
mas localizadas.

En cuanto a la enfermedad cerebrovascular en el con-
texto de una amiloidosis sistémica se han descrito ictus
isquémicos, bien transitorios o establecidos, que en ocasio-
nes pueden ser la forma de presentacion de la enfermedad.
Generalmente, son cardioembélicos (70%) y relacionados
con depdsito amiloideo miocardico o valvular®'°.

La angiopatia cerebral amiloide (ACA), caracterizada por
el depdsito de material congdfilo en vasos de pequeho y
mediano tamano del cerebro y leptomeninges, es una causa
importante de hemorragia intracerebral lobar primaria en
pacientes ancianos, sobre todo en aquellos con deterioro
cognitivo asociado. Esto es debido a la rotura de la pared
de los vasos sanguineos como consecuencia del depoésito
de material amiloide'"-'2. Sin embargo, es poco com(n que
las hemorragias asociadas a ACA alcancen el sistema ven-
tricular, como ocurre en el segundo evento del caso que
aqui presentamos y, cuando recurren (21% en dos afnos),
suelen hacerlo en el mismo lobulo afectado en la primera
hemorragia'3.

En la literatura aparecen descripciones de hemorragias
gastrointestinales, alveolares, hematurias, etc., en pacien-
tes con amiloidosis primaria, en relacion fundamentalmente
(en hemorragias gastrointestinales puede ser debido a
ulceraciones, varices esofagicas, amiloidomas) con la infil-
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Figura 2 TC Cerebral. A) Corte axial. Hematoma agudo cor-
tical temporal derecho y hematoma en resolucion parietal
izquierdo. B) Corte axial, a nivel de ventriculos laterales,
donde se sigue observando un extenso hematoma agudo cértico-
subcortical parietal derecho con efecto masa y abierto a
ventriculos laterales.

tracion vascular por material amiloide, dando lugar a
fragilidad de los vasos sanguineos como ocurre en la
ACA™; sin embargo, no hemos encontrado descripciones de
ictus hemorragicos en amiloidosis primaria, que suponemos
podria tener el mismo sustrato histopatoldgico (infiltracion
vascular por amiloide) que el resto de hemorragias.

Aunque podria existir una asociacion de ambas patolo-
gias (ACA y amiloidosis primaria) en un mismo paciente,
tal coincidencia solo podria establecerse mediante el estu-
dio anatomopatologico de los vasos cerebrales, que no se
realizo.

En cuanto al posible papel de bortezomib como desen-
cadenante de las hemorragias, en las uUltimas revisiones
llevadas a cabo con este farmaco se ha podido compro-
bar que es generalmente bien tolerado y con un perfil de
seguridad adecuado, y aunque la trombocitopenia es uno
de sus efectos secundarios, habitualmente no se asocia con
complicaciones severas como las hemorragias'®.

Con esta aportacion clinica nos gustaria sehalar que la
hemorragia intracerebral puede constituir una manifesta-
cion clinica mas que se debe tener en cuenta dentro del
amplio espectro sintomatico de la amiloidosis primaria y con
efectos, como ocurrid en nuestro caso, devastadores.
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Meningoencefalitis troncoencefalica como
presentacion de enfermedad de Behget

Brainstem meningoencephalitis as a
presentation of Behcet disease

Sr. Editor:

Hulusi Behcet describié en 1937 la enfermedad que lleva
su nombre (EB) con la triada de Ulceras oro-genitales
y uveitis', aunque puede afectar a otros 6rganos?. Se
presenta un caso de neuro-Behcet (NB), cuya manifestacion
fue una meningoencefalitis de tronco (MET).

Varon de 28 afos, marroqui, sin antecedentes de interés,
que consulta por cuadro progresivo deficitario del miembro
superior derecho (MSD). El dia del ingreso la exploracion era
normal salvo por lesiones acneiformes a nivel facial e hipoes-
tesia tactil y dolorosa en el MSD, sumandose al dia siguiente
debilidad proporcionada 2/5 en dicho miembro y a las 24 h
tendencia al sueno, fiebre (38,4°C) y rigidez de nuca.

Analiticamente destacaban leucocitosis (22.000 x
103/ul) con neutrofilia, proteina C reactiva 15,02 mg/dl
(0-0,5), velocidad de sedimentacion globular 30mm/1.2
h; resto de hemograma, coagulacion, bioquimica con
perfiles tiroideo, hepatico y lipidico normales. Toxicos
en orina y sedimento urinario, negativos. La tomografia
computarizada craneal demostro: hipodensidad pontica
paramediana izquierda inespecifica, pudiendo ser de origen
isquémico, inflamatorio o tumoral. Se realizo6 una puncion
lumbar, que mostro liquido cefalorraquideo (LCR) turbio,
con glucosa 57mg/dl (glucemia capilar 104); proteinas
142 mg/dl (15-45), 670 células (80% polimorfonucleares).
Gram y cultivo, negativos. Serologia frente al virus herpes
simple (VHS), de la inmunodeficiencia humana, toxoplasma,
lbes, Borrelia, Rickettsias y hemocultivos negativos. Anti-
cuerpos anticardiolipina, anticitoplasma de neutrdfilo,
antinucleares y enzima conversora de angiotensina, norma-
les. La resonancia magnética (RM) craneal inicial (fig. 1A)
mostré una lesion de tronco inespecifica (glioma vs placa
desmielinizante vs encefalitis vs isquémica). Se repitié con
gadolinio a las 48 h (fig. 1B) y habia aumentado de tamano

Figura 1

Resonancia magnética craneal corte coronal en secuencias FLAIR (A) que muestra una lesion hiperintensa protuberancial
extensa y T1 con contraste (B) que muestra captacion de la lesion.
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