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Afasia en paciente con
encefalopatia hepatica aguda
asociada a lesiones corticales
cerebrales multifocales

-
@ CrossMark

Aphasia in a patient with acute hepatic
encephalopathy associated with multifocal
cortical brain lesions

Sr. Editor:

La encefalopatia hepatica aguda (EHA) se caracteriza
tipicamente por una amplia gama de manifestaciones neuro-
psiquiatricas incluyendo alteraciones del comportamiento,
estado de animo o cognitivas asociadas a asterixis y diferen-
tes grados de alteracion del nivel de consciencia que pueden
progresar a estupor o coma en algunos casos'. Esta situa-
cion puede ser debida a una insuficiencia hepatica aguda,
cirrosis, hipertension portal o la presencia de una derivacion
porto-sistémica®>. La resonancia magnética (RM) cerebral
en EHA puede mostrar alteraciones de sefal en diferentes
areas cerebrales debido a edema vasogénico y citotoxico
relacionado con el efecto toxico del amonio en el cerebro®?.
Estas alteraciones pueden desaparecer después de la reso-
lucién de la encefalopatia® o pueden progresar a necrosis
laminar cortical en los casos con evolucion desfavorable®.
Las presentaciones con manifestaciones focales son muy
poco frecuentes en la EHA y pueden derivar en errores diag-
nosticos.

Caso clinico: se trata de un hombre de 50 afnos de edad
diagnosticado en el afo 2002 de trombosis portal secundaria
a deficiencia de proteina S y que fue tratado mediante
la implantacion de un stent de derivacion portosistémica
intrahepatica transyugular (TIPS) y anticoagulacion oral. El
paciente fue admitido en otro centro hospitalario en mayo
del afo 2015 debido a una pérdida sUbita de la consciencia
que mejoroé progresiva y espontaneamente en las horas sub-
siguientes. Fue trasladado a nuestro hospital para descartar
la posibilidad de un accidente cerebrovascular debido a que
tras la recuperacion del nivel de consciencia presentaba
dificultades en la emision del lenguaje. En la exploracion
neurologica al ingreso en nuestro centro, el paciente estaba
despierto y presentaba asterixis leve en ambas manos,
pero destacaba, sobre todo, la presencia de una afasia
mixta a expensas de lenguaje hipofluente con presencia de
parafasias fonémicas frecuentes en el lenguaje espontaneo
y dificultades en la comprension de ordenes complejas.
La repeticion de palabras estaba conservada pero tenia

dificultad en la repeticion de frases simples. El resto del
examen neurologico era normal. El estudio analitico sangui-
neo mostro la presencia de una anemia croénica, alteracién
del perfil hepatico (ASAT 58 Ul/L, bilirrubina total 3,3 mg/dl)
y niveles moderadamente altos de amonio (91 wmol/l).
El analisis del liquido ascitico fue normal. La tomografia
computarizada cerebral no revelé anormalidades. Sin
embargo, la RM cerebral mostrd alteraciones de senal de
alta intensidad en las secuencias fast fluid-attenuated
inversion recovery (FLAIR), T2 y diffusion-weighted images
(DWI) a nivel del cortex frontal parasagital, insular, tempo-
ral y cingulado izquierdos, asi como a nivel insular derecho,
sin restriccion de la difusion en el apparent diffusion
coefficient map (ADC) (fig. 1A). La angio-RM mostré per-
meabilidad de los vasos intra y extracraneales. Un estudio
EEG evidencio la presencia de un ritmo delta con ondas bi
y trifasicas indicativas de disfuncion toxico-metabdlica, sin
actividad epileptiforme asociada. Finalmente, se concluyd
que el paciente presentaba un cuadro de afasia aguda como
manifestacion de una EHA asociada a lesiones corticales
cerebrales multifocales, de predominio a nivel insular y
temporal izquierdos, y en el contexto de la presencia de una
derivacion portosistémica (TIPS). El paciente fue sometido
a terapia catartica y la afasia mejord progresivamente
hasta su resolucion en pocas semanas. Dos meses después,
una nueva RM mostré que las lesiones corticales habian
desaparecido completamente (fig. 1B).

Discusion: se han descrito pocos casos de pacientes con
TIPS que, en el contexto de una EHA, hayan desarrollado
manifestaciones focales cerebrales asociadas a la presen-
cia de lesiones corticales en la neuroimagen’’. En 2 de los
pacientes descritos hubo una pérdida repentina del conoci-
miento con afasia posterior y la RM cerebral mostro lesiones
corticales de localizacion similar a las descritas en nuestro
paciente.

La correlacion del nivel de amonio con la forma de
presentacion y la gravedad clinica de la encefalopatia es
un tema controvertido'®. En nuestro caso, como lo fue el
caso reportado por Babington et al.’, los niveles de amo-
nio en sangre solo estaban moderadamente aumentados.
Este hecho indica que otros factores diferentes del amo-
nio, tales como mecanismos inflamatorios u otras toxinas
potenciales”'", la susceptibilidad individual del cerebro al
efecto tdxico del amonio o la rapidez del incremento de los
niveles de amonio en el cerebro, favorecido por los TIPS,
pueden desempenar un papel en la fisiopatologia de estas
presentaciones seudoictales.

El diagnostico de EHA en cuadros focales agudos en
pacientes con patologia hepatica o portadores de TIPS es
importante porque puede tener consecuencias prondsticas.
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A RM al ingreso

FLAIR T2

DWI ADC

Figura 1 A) RM cerebral que muestra hiperintensidad cortical y subcortical en ambas areas insulares, lobulo temporal izquierdo
y lobulo frontal parasagital en las secuencias T2 y FLAIR. Las secuencias de DWI mostraron alteraciones corticales de sefial en todas
estas areas sin restricciones en el ADC. B) Una nueva RM realizada 2 meses mas tarde revelo la desaparicion de las lesiones.

Esta bien establecido que los pacientes sometidos a un tra-
tamiento precoz y agresivo para la EHA presentan un mejor
pronostico de cara a la recuperacion de los déficits neurolo6-
gicos y la resolucion de las lesiones cerebrales. Sin embargo,
el resultado puede ser desfavorable, llegando incluso a la
muerte, si la etiologia de estas lesiones es incierta y el
tratamiento se instaura tardiamente*2.
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Manifestaciones psiquiatricas y
fenémenos disautonémicos en

el comienzo de epilepsia focal

del adulto. Senales clinicas de

un origen autoinmune™

-
@ CrossMark

Psychiatric manifestations and dysautonomia
at the onset of focal epilepsy in adults:
Clinical signs indicating autoimmune origin

La alteracion inmunoldgica puede ser la causa de algu-
nas epilepsias hasta ahora identificadas como criptogénicas,
y suelen responder a la inmunoterapia. Los anteceden-
tes personales o familiares de enfermedad autoinmune
o neoplasica, el comienzo subagudo con frecuencia ictal
elevada, la multifocalidad ictal, la resistencia precoz
a farmacos antiepilépticos, la sintomatologia neuropsiquia-
trica o una alteracion cognitiva rapidamente progresiva en
algunos casos, son algunas de las manifestaciones clinicas
sugestivas’'. La presencia de signos de inflamacién en la reso-
nancia magnética (RM) y en el liquido cefalorraquideo (LCR),
y la deteccion de anticuerpos antineuronales pueden ayudar
al diagnéstico?. El diagnéstico y tratamiento precoz pueden
tener un impacto crucial en el control de las crisis y en la
comorbilidad cognitiva®#. Describimos los casos de 3 pacien-
tes con epilepsia focal de comienzo en la vida adulta. Las
manifestaciones psiquiatricas y disautondmicas hicieron sos-
pechar una etiologia autoinmune que se confirmé mediante
la determinacion de autoanticuerpos.

Varon de 24 aios, sin antecedentes personales de inte-
rés, que presento crisis epiléptica con version cefalica hacia
la izquierda, desconexion del medio, rigidez generalizada
y periodo poscritico. Dos semanas antes habia iniciado
alteracion conductual, insomnio, auto y heteroagresividad
que evoluciond a mutismo y catatonia. Asimismo, presentd
episodios autolimitados de sudoracion profusa. El EEG no
mostré paroxismos. La RM cerebral (figs. 1A y B) eviden-
cio lesiones hiperintensas frontales bilaterales y en parte
posterior del cuerpo calloso sin captacion de contraste.

* Este trabajo ha sido presentado en la XIX Reunion Anual de la
Sociedad Catalana de Neurologia.

El analisis del LCR y suero confirmo la presencia de
anticuerpos anti-NMDA (estudio cualitativo) y el estudio de
extension descarté neoplasia oculta. Recibié tratamiento
antiepiléptico durante el ingreso, y realizd corticoterapia
y tratamiento inmunosupresor con ciclofosfamida y rituxi-
mab. La RM de control mostré disminucion del tamano de
las lesiones. Dos semanas después mejoro la clinica psiquia-
trica y fue dado de alta. No ha vuelto a presentar crisis
epilépticas, y no recibe tratamiento. La analitica de con-
trol realizada al ano de seguimiento muestra negatividad de
los anticuerpos anti-NMDA en suero.

Mujer de 35 afos, con diabetes mellitus tipo 2, viti-
ligo y trastorno de ansiedad de un ano de evolucion
en seguimiento por psiquiatria y con escasa respuesta a
tratamiento farmacolégico con benzodiacepinas. Presentd
3 episodios de caida al suelo y pérdida de consciencia
orientados como sincope. Seguidamente presentd crisis
parciales complejas de semiologia temporal de hemisfe-
rio dominante con piloereccion, desconexion breve del
medio, automatismos mandibulares y afasia motora, de
frecuencia diaria durante un afo. La RM cerebral ini-
cial fue normal. El test neuropsicoldgico mostro dificultad
en las tareas de memoria verbal y visual. Tras 2 farma-
cos en monoterapia continudé con 2-3 crisis semanales.
Ingreso en la unidad de monitorizacion prolongada VEEG
presentando 74 crisis con traduccion ictal temporal antero-
medial izquierda. Los hallazgos intercriticos se localizaron
en region anteromedial del lobulo temporal izquierdo. La
segunda RM evidencié un aumento de tamaio y de sefal
en amigdala y cabeza de hipocampo izquierdo (fig. 1C). Se
confirmé la presencia de anticuerpos anti-LGI1 en plasma
(niveles de 275 pM; normalidad: negativo). Se inici6 trata-
miento con corticoterapia, y las crisis desaparecieron tras
3 semanas del mismo. Se mantuvo oxcarbazepina durante
un afo. La RM cerebral de control (fig. 1D) mostré disminu-
cion del tamano y sefal de amigdala e hipocampo izquierdos,
y un nuevo estudio en plasma confirmé la negatividad de los
anticuerpos. El estudio neuropsicoldgico al ano fue normal.
Actualmente sin tratamiento y asintomatica.

Vardn de 62 anos, sin antecedentes personales de inte-
rés, que ingreso por apatia y episodios de desconexion del
medio con alteracion conductual y alucinaciones visuales
de 2 meses de evolucion. Concomitantemente se asocia-
ron crisis parciales complejas con version cefalica hacia la
derecha y rigidez generalizada. Durante el ingreso, presento
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