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La enfermedad de Behcet (EB) es una enfermedad multi-
sistémica inflamatoria recurrente de etiologia desconocida
con mayor prevalencia en paises asiaticos. Esta entidad se
ha relacionado con determinados antigenos de histocompa-
tibilidad (HLA) como el B5, B27, B56 y A26, mientras que
HLA-B*49 y HLA-B*03 son considerados alelos de proteccion’.
Actualmente, se discute su base autoinmune, pues a pesar
de la asociacion con algunos autoanticuerpos, su papel
patogénico es controvertido y algunos autores optan por
considerarla una enfermedad de tipo autoinflamatoria?.
Otra caracteristica de la EB es su particular distribucion
geografica a lo largo de la antigua ruta de la seda, desde
el Mediterraneo hasta el este asiatico y el hecho de que la
prevalencia de las diferentes manifestaciones clinicas varia
segln el origen étnico de los pacientes®. Las manifestacio-
nes neurologicas de la EB o neuro-Behget (NB) ocurren solo
en el 5-10% de los pacientes*>. La distribucion de la afecta-
cién puede ser parenquimatosa, que constituye el 80% de los
casos, y no parenquimatosa®. Esta Gltima implica estructuras
vasculares y la trombosis venosa cerebral (TVC) es la com-
plicacion mas habitual. Las fistulas arteriovenosas (FAV) son
poco frecuentes y se han descrito previamente en la retina’.
Describimos el caso de un paciente de 37 anos con FAV dura-
les (FAVD) secundarias a TVC como primera manifestacion
neurologica de EB.

Caso clinico

Se trata de un varén de 37 afos que acudio al hospital
por un cuadro de cefalea de inicio subagudo, hipoestesia
transitoria del brazo izquierdo y pérdida subita de cons-
ciencia. La tomografia computarizada cerebral (TC) mostrd
una hemorragia subaracnoidea focal frontal derecha (fig. 1)
pero la angio-TC y el estudio arteriografico no mostraron
alteraciones. Seis meses después, el paciente presentd un
episodio de cefalea y mareo, por lo que consulté de nuevo

/

a nuestro centro. Se realiz6 otra angio-TC que demostro la
presencia de estructuras vasculares anomalas en la fosa pos-
terior y una irregularidad en el seno sigmoideo acompanado
de ingurgitacion de las ramas de la arteria carotida externa
(fig. 1). La nueva arteriografia cerebral reveld la presencia
de 2 FAVD: una en la fosa posterior con aferencias de las arte-
rias carétidas interna y externa con drenaje venoso a través
de los senos sigmoideo y transverso, y venas corticales (tipo
a + b de la clasificacion de Cognard I1)8, y la segunda incluia
el seno sagital superior, con aferencia de la arteria meningea
izquierda y reflujo venoso cortical (Cognard Ill) (fig. 2). La
resonancia magnética cerebral (RM) con venografia mostro
la presencia de trombosis del seno transverso izquierdo.

El paciente presentaba historia previa de aftas orales y
foliculitis cutanea. No referia historia de patologia ocular,
Ulceras genitales y el test de patergia fue negativo, al igual
que el estudio de trombofilia. El antigeno de histocompati-
bilidad HLA-B51 fue positivo. Se realizo el diagnostico de EB
sobre la base de los criterios del International Team for the
Revision of the International Criteria for Behcet’s Disease
(ITR-ICBD)*.

La clasificacion de Cognard distingue 5 tipos de FAVD en
relacion con el patron de drenaje, lo que permite deter-
minar el riesgo de complicaciones y la toma de decisiones
terapéuticas. De acuerdo con la clasificacion de Cognard,
las FAVD tipo 1 a + b y la tipo m, como las que presentaba
este paciente, presentan un elevado riesgo de sangrado®.
Por este motivo se decidié ocluir las FAVD con Onyx®, un
agente de embolizacion liquido, y se afadié inmunotera-
pia con colchicina, dosis bajas de prednisona y azatioprina.
En un primer momento se decidié no iniciar tratamiento
antitrombdtico debido al elevado riesgo de complicaciones
hemorragicas cerebrales. Desde el punto de vista sistémico,
en los meses siguientes el paciente solo presento aftas orales
de forma ocasional. Un ailo mas tarde, aparecieron episodios
repetidos de cefalea intensay tinnitus en el oido derecho. Se
realizé una nueva RM con venografia y una arteriografia que
mostraron la presencia de otra gran FAVD con 2 componen-
tes: una en la torcula con drenaje venoso cortical asociado
(Cognard Il a + b) y otra afectando a los senos sigmoide y
transverso derechos, con aferencia de ramas de la arteria
carétida interna derecha (Cognard I), que fueron tratadas de
nuevo de forma exitosa. Con la sospecha diagndstica de que
las FAVD recurrentes eran secundarias a una TVC cronica no
recanalizada, se decidid iniciar tratamiento anticoagulante
por via oral con el objetivo de obtener una international
normalized ratio entre 2-3 y se doblo la dosis de azatioprina.

Durante el seguimiento clinico bajo tratamiento anticoa-
gulante (8 meses), el paciente no ha presentado trombosis
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Figura 1
externa del mismo lado (B).

venosa profunda ni otros fenomenos vasculares y se ha man-
tenido estable desde el punto de vista radiologico.

Discusion

La TVC es la complicacion vascular mas frecuente en la
EB. Constituye un 18% de los casos de NB° y se produce en
aproximadamente el 8% de los pacientes con EB'®. Algunos
autores han descrito unas caracteristicas especificas de la
TVC en estos pacientes con una mayor frecuencia de un curso
crénico o subagudo'', mayor afectacion del seno sagital y
transverso'”' y un prondstico mas favorable''. Se desco-
noce la patogenia de la formacion del trombo en la EB, de

La angio-CT mostro la arterializacion del seno sigmoide izquierdo (A) e ingurgitacion de las ramas de la arteria carétida

manera que los factores tromboticos clasicos no explican la
elevada incidencia de trombosis en esta enfermedad'“.
Desde el punto de vista de la coagulacion, existen mal-
tiples estudios que han intentado identificar trastornos
especificos de algln proceso o reaccion en la cascada de la
coagulacion como proteina C, proteina S, concentraciones
elevadas de trombomodulina, alteraciones en la funcionali-
dad de la antitrombina y a diferentes niveles de la fibrinodlisis
plasmatica, tanto en su activador (activador tisular del plas-
mindgeno [t-PA]) como de su inhibidor (inhibidor tipo 1
del t-PA)™. Sin embargo, los resultados son contradicto-
rios, probablemente por un sesgo de seleccion (pacientes
en fase activa e inactiva de la enfermedad), diferencias
metodoldgicas a la hora de realizar determinados ensayos

Figura 2

La arteriografia mostré una FAVD en la fosa posterior con aferentes arteriales de las arterias carotidas interna (a) y

externa (b), y drenaje venoso a través de los senos transversos y sigmoides y venas corticales (Cognard Il a + b).
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de laboratorio o, de nuevo, por el diferente origen étnico
de los pacientes, como ocurre en relacion con el papel
que el factor V Leiden o la mutacion G20210A del gen
de la protrombina pueden tener con las trombosis'®. Otras
formas menos frecuentes de afectacion neurovascular en
la EB son las disecciones arteriales, la trombosis arterial,
la hemorragia intracraneal y los aneurismas cerebrales.

Las FAVD son un conjunto de condiciones heterogéneas
que tienen en comun la presencia de comunicaciones o
shunts arteriovenosos de vasos durales. Estas conforman
hasta el 10-15% de todas las malformaciones vasculares con
shunts'®. Las FAVD relacionadas con EB han sido descritas
una sola vez en la literatura'’. En este caso previo, la pri-
mera manifestacion neurolégica de la enfermedad fue un
sangrado subaracnoideo focal probablemente en relacion
con una trombosis venosa cortical. El desarrollo de una FAVD
en el paciente que presentamos ha sido interpretado como
consecuencia de la alta resistencia del flujo sanguineo en
relacion a una TVC crénica no recanalizada.

En cuanto al tratamiento de la trombosis en la EB, no
se dispone de recomendaciones acerca de la anticoagula-
cion a largo plazo'®. Por una parte, debe considerarse la
coexistencia potencial de aneurismas arteriales y el riesgo
de complicaciones hemorragicas asociadas'®. Por otro lado,
la presencia de un proceso inflamatorio subyacente que
adhiere el trombo a la pared vascular’® hace que muchos
expertos consideren solo la terapia inmunosupresora pero
no el tratamiento anticoagulante. Un estudio en 64 pacien-
tes con EB y TVC, en el que se utilizo la anticoagulacion en
62 (96%) de ellos, mostré que el uso de anticoagulantes es
seguro y efectivo en estos pacientes y que la inmunosupre-
sién no supuso ningln beneficio adicional'. Sin embargo,
un reciente consenso internacional de expertos no ha sido
capaz de llegar a una recomendacion definitiva respecto a la
anticoagulacion/inmunosupresion a largo plazo en pacien-
tes con TVC y EB. En casos recurrentes o refractarios al
tratamiento convencional, cabe tener presente el uso de
las terapias bioldgicas, especialmente los agentes anti-TNF
y alfa-interferon. A pesar de que se han demostrado muy
eficaces en las manifestaciones oculares o mucocutaneas,
su uso en pacientes con Behcet con afectacion vascular es,
por ahora, anecdodtico y, por tanto, la decision debe ser
individualizada?'.

El presente caso es el segundo de FAVD descrito en el con-
texto de EB, presuntamente asociada a la presencia de una
TVC crénica. Esta complicacion podria ser la Gnica manifes-
tacion de una trombosis venosa cortical silente y requiere
de cambios terapéuticos en caso de ser diagnosticada.
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Plexopatia braquial bilateral
como forma de presentacion de
la neuropatia hereditaria con
paralisis sensible a la presion

@ CrossMark

Hereditary neuropathy with liability to
pressure palsy presenting as a bilateral
brachial plexopathy

Sr. Editor:

La neuropatia hereditaria con paralisis sensible a la presion
(NHPP) es una enfermedad inusual de la mielina perifé-
rica, que se hereda de forma autosomica dominante, y
se manifiesta mediante neuropatias recurrentes sensoriales
y/o motoras indoloras y, normalmente, transitorias' . Las
neuropatias son desencadenadas por traumatismos menores
0 movimientos repetitivos con compresion y traccion de los
nervios periféricos. Las formas de presentacion mas habitua-
les se producen en el nervio peroneo y en el nervio cubital.
La plexopatia braquial tiene lugar en un 11-20% de los casos
a lo largo del curso natural de la enfermedad, pero es inu-
sual como manifestacion clinica, y mas aln si se presenta
bilateralmente™?. A continuacidon presentamos el caso cli-
nico de un paciente con NHPP manifestada inusualmente en
forma de plexopatia braquial bilateral.

Un varon de 22 aios de edad con historial personal y
familiar ordinaria fue transferido a nuestro departamento
al sufrir debilidad en la musculatura proximal del miem-
bro superior izquierdo durante un periodo de 3 semanas.
El paciente noté la debilidad al despertarse y no sentia
dolor, no tenia historial de traumatismos, ni antecedentes
de intervenciones quirurgicas, ni infecciones. Curiosamente
4 meses antes, el paciente habia presentado una sintomato-
logia similar en el miembro superior derecho con debilidad
en la musculatura proximal, indolora y parestesia en la
mano, de la que aln se estaba recuperando y que tam-
bién noto al despertarse. En esta primera fase, se llevo
a cabo un estudio de electroneuromiografia (EMG) (tablas
1y 2) que constataba una plexopatia braquial derecha,
ampliamente extendida en el tronco superior y latencia dis-
tal ligeramente prolongada de los nervios mediano motor,
mediano sensitivo y cubital sensitivo derechos. Durante la
segunda fase, fue observado en nuestro departamento, y en
la exploracion se objetivaba una fuerza muscular 4/5 en la
abduccién y rotacion externa del hombro derecho y una

fuerza muscular 3/5 en la abduccion y 4/5 en la rota-
cion externa del hombro izquierdo, los restantes segmentos
musculares no presentaban paresia; los reflejos osteotendi-
nosos eran débiles en los miembros superiores; la restante
exploracion no tenia alteraciones. Se practico una EMG
(tablas 1 y 2) en nuestro departamento, la cual mostréo
una plexopatia braquial izquierda con una lesién mayor
del tronco superior, asi como una neuropatia del nervio
cubital izquierdo en el codo sin otras alteraciones. La reso-
nancia magnética (RM) cervical fue normal y la RM de
alta resolucion de los plexos braquiales (fig. 1) mostré un
aumento de la sefal en los musculos supraespinoso, infra-
espinoso y redondo menor izquierdos, lo que apuntaba a
una denervacion muscular carente de lesion estructural del
plexo braquial izquierdo. Los analisis de sangre ofrecie-
ron resultados normales, incluyendo la autoinmunidad. Al
apuntar tanto las manifestaciones clinicas como los resulta-
dos neurofisiologicos a un diagnostico de NHPP, se solicitd
un test genético que revelo una delecion de heterocigoto
(17p11.2-12) en el gen de la proteina mielina periférica
(PMP22) y confirmo el diagnostico. El paciente recupero la
fuerza en la musculatura de los miembros superiores con
la rehabilitacion, y se adoptaron medidas preventivas.

Normalmente, la presentacion de la NHPP se produce
en la segunda o tercera década de vida, aunque la edad
de inicio puede ser muy variable®*. El diagnéstico conlleva
un historial clinico de neuropatias recurrentes, un histo-
rial familiar constante de herencia autosomica dominante,
investigaciones sobre conduccién nerviosa con neuropatias
sensitivo-motoras focales desmielinizantes en sitios de atra-
pamiento y/o una polineuropatia difusa, un engrosamiento
mielinico focal en la biopsia nerviosa cuando fuere justi-
ficable y, por Gltimo, la confirmacion del test genético'.
La mayoria de los pacientes presentan delecion en el cro-
mosoma 17p11.2 incluyendo el gen PMP22, y los restantes
sufren mutacion en el gen en si>°.

Se observa gran heterogeneidad fenotipica en la NHPP,
incluso dentro de la misma familia. La plexopatia braquial
puede darse en algunos pacientes, pero generalmente se
asocia a otras mononeuropatias recurrentes a lo largo del
transcurso de la enfermedad’?. La corta duracion de la
enfermedad en nuestro paciente puede explicar la ausencia
de sintomatologia debido a la actuacion de otro nervio, y el
historial familiar negativo puede deberse a una enfermedad
asintomatica en uno de sus progenitores o a una supresion de
novo en nuestro paciente. Pocas de las familias, con NHPP
cuyos casos se han publicado, tienen plexopatias braquia-
les recurrentes como Unica manifestacion clinica’ "2, y en
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