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CARTAS AL EDITOR

Signo de la cruz (hot cross bun sign) en la
atrofia multisistémica. A propésito de
3 casos

‘*Hot-cross bun sign’’ in multiple system
atrophy: A presentation of 3 cases

Sr. Editor:

La atrofia multisistémica (AMS) es una enfermedad espo-
radica neurodegenerativa, caracterizada por la asociacion
de parkinsonismo, disfuncion autondmica, ataxia cere-
belosa y signos piramidales. Comienza alrededor de los
60 anos, afectando por igual a hombres y mujeres, con
una supervivencia media de 6-9 afos. Segln las caracte-
risticas clinicas predominantes pueden dividirse en subtipo
AMS-p cuando predomina clinica parkinsoniana, subtipo
AMS-c cuando predomina la ataxia cerebelosa y variante
autonomica cuando predomina la disautonomia'. El diag-
nostico de la AMS es fundamentalmente clinico, pudiendo
evidenciarse con la resonancia magnética (RM) cra-
neal, atrofia putaminal y anormalidades infratentoriales
tales como el signo hot cross bun por degeneracion
pontocerebelosa? y «signo de santiaguifio» descrita en nues-
tra literatura®, si esta degeneracién se asocia a atrofia de
vermis y de hemisferios cerebelosos.

A continuacion describiremos 3 casos clinicos de AMS tipo
cerebelosa (AMS-c) con RM tipica en la que se observa el
signo hot cross bun. De ellos, dos cumplen criterios diagnos-
ticos de AMS probable y uno de AMS de posible. El primer
caso es una mujer de 62 anos, valorada por un cuadro de
3 afios de evolucion consistente en inestabilidad postural
con caidas y dificultad para la articulacion del lenguaje.
Posteriormente se afadié urgencia miccional con inconti-
nencia urinaria ocasional. A la exploracion destacaba facies
hipomimica, lenguaje disartrico, nistagmo inagotable en
la mirada horizontal, bradicinesia bilateral junto con mar-
cha ataxica y piramidalismo. Se realizé un estudio genético

para ataxias que result6 negativo. Ante este cuadro clinico,
se establece la sospecha diagndstica de AMS-c probable. En
el segundo caso, nuestra paciente era una mujer de 74 anos,
en seguimiento por posible AMS-c, que se inicié como sin-
drome rigido-acinético no tremorico con pobre respuesta
a L-dopa y mala tolerancia a agonistas dopaminérgicos,
inestabilidad por ataxia de la marcha y disartria escandida
de 6 anos de evolucion. Nuestro tercer caso se centra en
un vardn de 85 anos, estudiado por presentar desde hacia
3 anos un cuadro de parkinsonismo rigido-acinético, ines-
tabilidad postural de rapida evolucion e incontinencia
urinaria, con mala respuesta a L-dopa. A la exploracion
destacaba marcha ataxica, nistagmo horizonto-rotatorio en
mirada extrema y bradicinesia. En estos 3 casos, la neuroi-
magen mostraba signo del hot cross bun en protuberancia.

Nosotros hemos descrito a 3 pacientes con diagnostico de
AMS-c que presentan neuroimagen tipica. El hallazgo radio-
logico del hot cross bun nos apoya en el diagndstico de esta
entidad que, como sabemos, es practicamente clinico.

En la AMS-c (clasicamente denominada atrofia olivo-
pontocerebelosa) se pueden observar cambios radiologicos,
principalmente en secuencias T2 (fig. 1) de la RM cere-
bral, de predominio infratentorial*, entre los que destaca
la hiperintensidad de senal cruciforme en el puente y otras
anomalias, tales como atrofia putaminal, hipointensidad
putaminal y ribete putaminal hiperintenso®=>. El signo hot
cross bun es una consecuencia de la degeneracion de neu-
ronas pontinas y fibras transversas pontocerebelosas. Este
puede considerarse como la expresion de una degeneracion
con pérdida neuronal del tronco encefélico, sirviendo de
pardmetro para valorar la progresion de la enfermedad®.
Aunque el signo hot cross bun es caracteristico, no es
patognomoénico de la AMS’, ya que también se ha obser-
vado en ataxias espinocerebelosas (SCA) tipo 2 y 3 y en
parkinsonismo con alteracion cerebelosa y de tronco, pre-
sumiblemente secundario a vasculitis®. En nuestra opinion,
este signo radioldgico no es especifico de AMS, pero apoya
el diagndstico cuando la clinica es compatible con la enfer-
medad a la que nos referimos.

Figura 1
bun).

Imagenes de resonancia magnética en T2 que muestran hiperintensidad cruciforme en el puente (signo de hot cross
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Neuropatia 6ptica en un sindrome
de Lewis-Sumner: ;juna asociacién casual?

Optical neuropathy in Lewis-Summer
syndrome: a casual relationship?

Sr. Editor:

Hemos leido con interés el caso clinico publicado en
su revista titulado «Neuropatia 6ptica en un sindrome
de Lewis-Summer: a propésito de un caso»', por cuanto
esperdbamos encontrar en él una asociacion nosologica
entre la desmielinizacion central de una neuropatia optica
y la periférica propia del sindrome de Lewis-Sumner (SLS),
o al menos esperabamos que los autores discutieran tal
posibilidad al haber hallado las dos patologias en un Unico
paciente. Sin embargo, descubrimos tan solo una breve (aun-
que interesante) revision de las neuropatias con bloqueos
de conduccion en la que se mencionan tanto la neuropatia
motora multifocal (NMM) como el SLS, quiza sin remarcar lo
suficiente las diferencias que existen entre ambos cuadros.
EL SLS se considera en la actualidad una variante asimétrica
o multifocal de la polineuropatia desmielinizante inflama-
toria crénica (CIDP) en la que, a diferencia de la NMM,
existe afectacion de fibras sensitivas, no es habitual encon-
trar la presencia de anticuerpos anti-GM1 y un nimero no
infrecuente de casos pueden responder adecuadamente al
tratamiento con corticoides®3. No obstante, esta respuesta
terapéutica ha sido puesta en duda en un reciente trabajo
en el que también se propone separar claramente el SLS,
no sélo de la NMM, sino también de la CIDP*. Por Gltimo, y
de manera muy a proposito del caso objeto de la carta de
Sanchez-Ferreiro y Barreiro Gonzalez, también ha sido des-
crita la afectacion central en el SLS y, sin embargo y hasta
dénde conocemos, no en la NMM>7. En efecto, en el caso
comunicado recientemente en NeuroLocia' los autores descri-
ben la coincidencia en un mismo paciente de SLS y neuritis
retrobulbar; sin embargo, ambas patologias son descritas
de forma incompleta —no se proporciona resultado alguno

sobre el EMG y tampoco queda claramente explicada la pato-
genia de la neuritis dptica, ya que ni se detallan pruebas
vasculares o de autoinmunidad ni se especifica de qué parte
del organismo de la paciente se obtuvo la «resonancia mag-
nética donde no se hallaron lesiones de desmielinizacion»—,
y sobre todo, en ninglin momento queda claro que los auto-
res hayan pretendido asociar etiopatogénicamente ambas
dolencias. Nos preguntamos por tanto si en su carta al
director Sanchez-Ferreiro y Barreiro Gonzalez sélo han apro-
vechado la presencia de dos patologias poco frecuentes en
un mismo paciente (patologias que ademas no han sabido
describir correctamente) o bien han pretendido sugerir algo
mas que casualidad en la asociacion de dos enfermedades
desmielinizantes. Si se ha tratado de esto Ultimo, desgracia-
damente los autores no han sabido transmitir el interés del
caso y de su presunta hipotesis.
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