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electromiograma (EMG) destaco la ausencia del reflejo H en
ambas extremidades inferiores. El resto de la exploracion
de conducciones nerviosas y de musculos fue normal. Ante
la sospecha de un sindrome de Miller Fisher se inicio trata-
miento con inmunoglobulinas intravenosas. A los quince dias
es revisado en consultas, y ante la persistencia del cuadro,
se decide repetir PL en la que se observa proteinorraquia
sin células. Se solicita serologia frente a B. burgdorferi que
resulta positiva (IgG ELISA e IB). Se inicia tratamiento con
ceftriaxona 2 g/iv/24h durante 21 dias con mejoria progre-
siva hasta quedar asintomatico.

En la presente serie realizada en un hospital terciario
que atiende una zona endémica de enfermedad de Lyme
de 320.000 habitantes hemos diagnosticado en un periodo
de 6 anos, 7 pacientes con neuroborreliosis confirmada. Las
caracteristicas clinicas y microbiologicas son parecidas a las
descritas en otras series europeas'®'? (tabla 1). A desta-
car el Ultimo paciente afecto de ataxia y oftalmoparesia,
pocas veces descrita’. Es llamativa la alta frecuencia de
aparicion de dolor de tipo neuropatico en la serie, 5 de 7
pacientes (tabla 1). Por fin, nos gustaria resaltar que casi la
mitad de los pacientes no recordaban la picadura, ni tam-
poco el EM (tabla 1), lo que nos lleva a concluir que a pesar
de este hecho, se debe investigar la posibilidad de infec-
cién por B. burgdorferi ante pacientes con manifestaciones
neuroldgicas en zonas endémicas'*"”. tabla 2

Bibliografia

1. Garcia-Monco JC, Oteo Revuelta JA. Enfermedad de Lyme. En:
Farreras-Rozmann, editor. Medicina Interna. 17 ed. Madrid:
Elsevier; 2012. p. 2095-9.

2. Oteo Revuelta JA, Guerrero Espejo A. A proposal to define
the endemic zone of Lyme borreliosis. Med Clin (Barc).
1998;110:438.

3. Oteo JA, Martinez de Artola V. Lyme borreliosis: Epidemiolo-
gic and etiopathogenic aspects. Enferm Infecc Microbiol Clin.
1995;13:550-5.

4. Djukic M, Larsen J, Lingor P, Nau R. Unilateral phrenic nerve
lesion in Lyme neuroborreliosis. BMC Pulm Med. 2013;13:4.

5. Oteo JA, Martinez de Artola V, Maravi E, Eiros JM. Lyme disease
and uveitis. Ann Intern Med. 1990;112:883.

6. Corral I, Quereda C, Guerrero A, Escudero R, Marti-Belda P.
Neurological manifestations in patients with sera positive for
Borrelia burgdorferi. Neurologia. 1997;12:2—8.

7. Oteo Revuelta JA, Blanco Ramos JR, Martinez de Artola
V, Grandival Garcia R, Ibarra Cucalon V, Dopereiro Goémez
R. Migratory erythema (Lyme borreliosis). Clinicoepidemio-
logic features of 50 patients. Rev Clin Esp. 2000;200:
60-3.

8. Mygland A, Ljgstada U, Fingerled V, Rupprechte T, Schmutzhardf
E, Steiner |. EFNS guidelines on the diagnosis and manage-
ment of European Lyme neuroborreliosis. Eur J Neurol. 2010;17:
8—16.

9. Portillo A, Santibanez S, Oteo JA. Lyme disease. Enferm Infecc
Microbiol Clin. 2014;32(Suppl 1):S37—42.

10. Vrethem M, Widhe M, Ernerudh J, Garpmo U, Forsberg P. Cli-
nical, diagnostic and immunological characteristics of patients
with possible neuroborreliosis without intrathecal Ig-synthesis
against Borrelia antigen in the cerebrospinal fluid. Neurol Int.
2011;3:e2.

11. Van Burgel ND, Oosterloo M, Kroon FPP, van Dam A. Severe
course of Lyme neuroborreliosis in an HIV-1 positive patient;
case report and review of the literature. BMC Neurol.
2010;10:117.

12. Lovett JK, Evans PH, O’Conell, Gutowski NJ. Neuroborre-
liosis in the South West of England. Epidemiol Infect.
2008;136:1707—11.

13. Kacinski M, Zajac A, Skowronek-Bata B, Kroczka S, Gergont A,
Kubik A. CNS Lyme disease manifestation in children. Przegl Lek.
2007;64(Suppl 3):538—40.

14. Oteo JA, Martinez de Artola V, Casas J, Lozano A, Fer-
nandez Calvo JL, Grandival R. Epidemiology and prevalence
of seropositivity against Borrelia burgdorferi antigen in
La Rioja, Spain. Rev Epidemiol Sante Publique. 1992;40:
85—-92.

15. Guerrero A. Lymeborreliosis in Spain. Enferm Infecc Microbiol
Clin. 2001;19:244—6.

M. Gémez-Eguilaz®*, J. Gomez-Cerquera®,
L. Calvo-Pérez® y J.A. Oteo°©

@ Seccion de Neurologia, Hospital San Pedro, Logrofo, La
Rioja, Espaha

b Servicio de Medicina Interna, Hospital San Pedro,
Logrono, La Rioja, Espaha

¢ Departamento de Enfermedades Infecciosas, Hospital San
Pedro, Logroho, La Rioja, Espafa

* Autor para correspondencia.

Correo electronico: mgeguilaz@gmail.com
(M. Gémez-Eguilaz).
http://dx.doi.org/10.1016/j.nrl.2014.03.008

Sindrome de Moyamoya de
aparicion en la edad adulta en
una paciente con
neurofibromatosis tipo 1

Adult-onset Moyamoya disease in a patient
with neurofibromatosis type 1

El sindrome de Moyamoya es un trastorno idiopatico
caracterizado por la oclusion progresiva de las arterias

carétidas internas intracraneales asociada con la formacion
bilateral de una red de pequeios vasos (fendmeno de Moya-
moya), que se sitGan alrededor del area estendtica’. Entre
las entidades que se asocian a este sindrome estan la ane-
mia de células falciformes, la neurofibromatosis tipo 1, la
radioterapia cerebral y el sindrome de Down?. La neurofibro-
matosis tipo 1 (NF1) es un trastorno autosomico dominante
caracterizado por la aparicion de manchas café con leche,
efélides axilares, neurofibromas cutaneos, nédulos de Lisch,
displasias 6seas y gliomas opticos. Cuando el sindrome de
Moyamoya se asocia a la NF1 las manifestaciones cerebro-
vasculares suelen aparecer en la edad infantil®.
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Mujer de 47 anos, hipertensa, fumadora y migranosa.
Sin antecedentes familiares de enfermedades cerebro-
vasculares ni de trastornos neurocutaneos. Antecedentes
cerebrovasculares: 3 afios antes presentd un cuadro de
hemiparesia derecha y afasia leve secundaria a ictus isqué-
micos a nivel de ambos ganglios basales y frontoparietal
izquierdo de etiologia no determinada. Se realizé estudio
analitico extenso, ecocardiograma y Doppler de troncos
supra-aorticos que no mostraron alteraciones significativas.
En la arteriografia cerebral se observo una oclusion de la
arteria cerebral media derecha desde su segmento M1 con
circulacion colateral a través de ramas meningeas de la cere-
bral anterior y territorio profundo. En el segmento M1 de la
arteria cerebral media izquierda se apreciaba una estenosis
de algo menos de 1cm, asi como en 2 zonas del segmento
M2 de la division superior que presentaban caracteristi-
cas arrosariadas. No existian datos evidentes de red de
pequenos vasos a nivel del area estenodtica. Se pauto tra-
tamiento con aspirina® a dosis de 300 mg al dia y prednisona
en pauta descendente quedandose con una dosis de 10 mg
al dia. Al alta persistia una hemiparesia derecha leve y leve
afasia nominal.

Ingresa por cefalea subita y disminucion del nivel de
conciencia objetivandose en el TAC craneal una hemorragia
subaracnoidea mas evidente a nivel de zona medial de
ambos lobulos frontales. La exploracion fisica exhaustiva
evidencia varias lesiones café con leche a nivel abdominal y
muslo izquierdo, efélides axilares y fibromas cutaneos que
cumplian con los criterios diagnosticos de NF1 (tabla 1).
La paciente presenté complicaciones de crisis comiciales e
hidrocefalia obstructiva, pero se desestimo la colocacion de
una valvula de derivacion. Se realizo arteriografia cerebral
(fig. 1) objetivandose oclusiones arteriales de ambas arte-
rias cerebrales medias con recanalizaciones leptomeningeas
a través de durosinangiosis, compatible con enfermedad de
Moyamoya, asi como la existencia de seudoaneurisma del
segmento A2 de la arteria cerebral anterior izquierda. La
paciente present6 un brusco empeoramiento a los 15 dias
del ingreso con resangrado subaracnoideo que le condujo

Tabla 1
tipo 1

Criterios diagnostico de la neurofibromatosis

Para el diagnostico de neurofibromatosis tipo 1 el paciente
debe tener al menos 2 de los siguientes 7 criterios:

1. Seis 0 mas manchas café con leche iguales o mayores de
5mm en pacientes preplUberes y de 15 mm de diametro
en pacientes pospuberes

2. Dos o mas neurofibromas de cualquier tipo, o uno
plexiforme

. Presencia de pecas en axilas o ingles

. Glioma del nervio o6ptico

. Dos 0 mas nodulos de Lisch (hamartomas del iris)

. Lesion o6sea definida como displasia del esfenoides o
adelgazamiento de la cortical de los huesos largos con o
sin seudoartrosis

7. Un familiar de primer grado afecto (padres, hermanos o
hijos) segln los criterios previos

o Ul AW

Fuente: Tomado de la National Institute of Health Consensus
Development Conference®.

Figura 1  Arteriografia cerebral. Imagen del territorio caroti-
deo derecho. Oclusion completa de la arteria cerebral media
derecha en su origen en la bifurcacion carotidea, con una este-
nosis de la carétida supraclinoidea (flecha curva). El territorio
silviano se encuentra revascularizado a través de la cerebral
anterior y posterior, asi como de la cardtida externa por la arte-
ria meningea media (durosinangiosis: flechas rectas) e imagen
de aneurisma del segmento A2 de la arteria cerebral anterior
izquierda (estrella).

a la muerte. No se realizo estudio necropsico por negativa
familiar.

El diagndstico del sindrome de Moyamoya se basa en los
hallazgos angiograficos: estenosis u oclusion uni o bilateral
de la arteria carétida interna intracraneal o las ramas pro-
ximales del poligono de Willis en fases precoces; multiples
colaterales pequenas lenticuloestriadas y talamoperforan-
tes con aspecto de bocanada de humo o nube de humo
(Moyamoya en japonés) en la fase intermedia; y anastomosis
trasdurales o transdseas entre la carétida interna y externa
en fases tardias®.

En una serie extensa de 70 pacientes con infartos cere-
brales de etiologia inhabitual, solamente un Unico paciente
presentd un sindrome de Moyamoya, lo que incide en lo
infrecuente de esta etiologia y mas alin su asociacion a NF1°.
Nuestra paciente cumple con los criterios diagnosticos de
NF1¢. Puede faltar la existencia de antecedentes familia-
res en los casos de mutaciones de novo como en nuestra
paciente. Estudios de ligamiento han encontrado que uno de
los genes de la enfermedad de Moyamoya familiar se localiza
en el cromosoma 17q25, que esta en estrecha relacion con el
gen de la NF1 situado en 17q11.27. Esto sugiere la posibilidad
de alelismo de estos 2 genes®’. Los pacientes con hallaz-
gos unilaterales se consideran que presentan un sindrome
de Moyamoya, incluso si no se asocian a otros trastornos®.
Estudios longitudinales evidencian una afectacion contra-
lateral en hasta un 40% de los pacientes que inicialmente
se presentan con afectacion unilateral’®. La historia natural
de este trastorno es variable. La progresion de la enferme-
dad puede ser lenta, con escasos episodios intercurrentes o
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fulminante con un rapido declive neuroldgico''. Un estudio
efectuado en el afo 2005 indico que el porcentaje de pro-
gresion es alto incluso entre los pacientes asintomaticos, y
que el tratamiento médico (antiagregantes, estatinas, anti-
hipertensivos y abandono del habito tabaquico) no detiene
la progresion de la enfermedad'?.

Mientras que los ictus isquémicos se desarrollan en nifios,
la hemorragia subaracnoidea suele aparecer en pacientes
adultos'. La hemorragia intracraneal tipicamente afecta
a los adultos con este trastorno. La localizacion de la
hemorragia puede ser intraventricular, intraparenquimatosa
(generalmente a nivel de los ganglios basales) o subaracnoi-
dea. El sangrado subaracnoideo se ha atribuido a la rotura
de las colaterales fragiles que aparecen conforme progresa
la estenosis de la carotida interna. Cambios en los patrones
circulatorios en la base del cerebro se han implicado en la
aparicion de aneurismas cerebrales que también contribu-
yen a la mayor incidencia de hemorragia subaracnoidea que
presentan estos pacientes':. Estudios patologicos han puesto
de manifiesto que las arterias afectas no muestran cambios
ateroscleroticos ni vasculiticos que produzcan la oclusion'™,
sino que esta se produce por la combinacion de hiperplasia
de células musculares lisas y trombosis intraluminal’®.

En conclusion, en pacientes jovenes con ictus isquémi-
cos bilaterales siempre hay que pensar en la enfermedad
de Moyamoya que puede confirmarse realizando mediante
una arteriografia donde se evidencia la estenosis de arte-
rias carotidas intracraneales junto al desarrollo de multiples
colaterales pequenas alrededor del area estenoética. Del
reconocimiento precoz de esta entidad y la realizacién
del tratamiento quirurgico de revascularizacion depende el
pronostico. Por Ultimo, en pacientes con un sindrome de
Moyamoya se debe llevar a cabo una exploraciéon cutanea
exhaustiva en busca de lesiones dermatologicas tipicas de
la NF1.
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