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Sindrome de Charles Bonnet
secundario a crisis hipertensiva
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Charles Bonnet syndrome secondary to
hypertensive crisis

Sr. Editor:

El incremento de enfermedades relacionadas con el enve-
jecimiento como la degeneracion macular asociada a la
edad (DMAE) estan produciendo un aumento del sindrome
de Charles Bonnet (SCB) consistente en alucinaciones visua-
les en pacientes con estado cognitivo conservado'. El SCB
se ha descrito asociado a enfermedades sistémicas? ™, asi
como a tratamientos topicos® y sistémicos®’. Presentamos
un caso de SCB desencadenado por una crisis hipertensiva
y autolimitado con el control del proceso tensional en el
servicio de urgencias.

Varon de 85 anos que consulta en un centro privado por
primer episodio conocido de crisis hipertensiva acompanada
de alteraciones visuales. Entre los antecedentes persona-
les, el paciente presentaba una DMAE atrdfica en ambos
ojos (AO) diagnosticada hacia 5 anos, hipertension arterial
(HTA) en tratamiento con losartan 50 mg/diarios desde hacia
10 anos, que no cumplia estrictamente, y diabetes melli-
tus tipo 2 en tratamiento dietético desde hacia 3 afos. A
la exploracion, el paciente presentaba cifras tensionales de
210/190 (tension arterial [TA] sistolica de 210 mmHg y dias-
tolica de 190 mmHg), proceso a partir del que comenzo a
referir la vision de varias personas desconocidas, que no
le hablaban, en movimiento y en color. Aunque el paciente
las consideraba figuras irreales, le producian mucha angus-
tia al visualizarlas nitidamente a pesar de su baja vision.
Presentaba, ademas, cefalea holocraneal, sensacion de pal-
pitaciones y epistaxis como Unicos sintomas acompafnantes.
No presento crisis comiciales ni ninguna otra manifestacion
neuroldgica durante el episodio. Se realiz6 una tomografia
axial computarizada donde no se encontraron alteraciones.
El paciente fue tratado para normalizar las cifras ten-
sionales mediante captopril via oral en 2 dosis de 50mg
con un intervalo de 30 min. Mediante el progresivo control
de la TA, las alucinaciones visuales comenzaron a dismi-
nuir, también de forma progresiva en nimero y frecuencia
hasta desaparecer totalmente a las 4 h del inicio del cuadro
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Figura 1 Cronologia de la crisis hipertensiva y las alucinacio-
nes presentadas por el paciente. TA: tension arterial.

cuando el paciente presentaba una TA de 160/80 mmHg
(fig. 1).

Derivado a la unidad de neurooftalmologia de nuestro
hospital, a la exploracion oftalmologica presentaba una
agudeza visual de cuenta dedos a 1m en AO. La presion
intraocular era de 16 mmHg en AO. La biomicroscopia no
presentaba alteraciones y en el fondo de ojo destacaba
una DMAE atroéfica. Una vez descartadas otras causas de
alucinaciones, fue diagnosticado de SCB secundario a crisis
hipertensiva.

El origen de las alucinaciones del SCB es desconocido,
aunque es la teoria de la desaferentacion el posible desen-
cadenante del desarrollo de estas alucinaciones® '°. Segln
esta teoria, en el area cortical occipital, al recibir menor
aferencias desde la retina patoldgica o por diversas enfer-
medades oculares, se produciria el fenémeno compensatorio
en aquellas areas desaferentadas que se transformarian en
hiperexcitables ante cualquier estimulo® '°.

El desarrollo de las alucinaciones se ha asociado con
factores desencadenantes como el deslumbramiento o la
falta de luminosidad’, tratamientos oculares® ¢, sistémicos’
y quirtrgicos'', enfermedades sistémicas como anemia?,
infartos occipitales® o esclerosis multiple*.

En el caso clinico que presentamos, la crisis hiper-
tensiva provocaria una serie de alteraciones funcionales
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reversibles sobre las areas corticales desaferentadas, que
servirian como desencadenantes de las alucinaciones visua-
les. La TA elevada y mantenida generaria alteraciones
hemodinamicas, quimicas e histologicas que actuarian como
desencadenantes de las alucinaciones visuales en el cér-
tex occipital, al alterarse el tejido cortical debido a la
TA de los vasos sanguineos que mantienen la hemodina-
mia en estas areas. Las neuronas desaferentadas serian
estimulables en este caso por la hipertension de los vasos
sanguineos cerebrales correspondientes a estas areas corti-
cales cerebrales y al administrar el tratamiento hipotensory
conseguir controlar la crisis hipertensiva, desaparecieron los
estimulos y los factores desencadenantes, resolviéndose el
episodio y estabilizandose el cortéx desaferentado.
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Sintomas neurologicos
extra-motores en pacientes con
esclerosis lateral amiotrofica

@ CrossMark

Non-motor neurological symptoms in patients
with amyotrophic lateral sclerosis

Sr. Editor:

La esclerosis lateral amiotrdfica (ELA) es una enfermedad
neurodegenerativa que se ha descrito tradicionalmente con
expresion clinica de afeccion a la neurona motora supe-
rior en el homudnculo motor y a la neurona motora inferior
en la médula espinal’?. Sin embargo, recientemente se
han descrito en sujetos con ELA definida, signos y sinto-
mas extra-motores; incluyendo deterioro en las funciones
cerebrales superiores, signos disautonoémicos, trastornos
metabdlicos®*, asi como alteraciones cognitivas asociadas a
la demencia frontotemporal®. Estudios histopatolégicos en
tejidos de autopsia de sujetos con ELA definida-esporadica,

han identificado inclusiones proteinicas de transactive res-
ponse DNA binding protein 43 kDa (TDP-43) en areas no
motoras del sistema nervioso central, incluyendo el sis-
tema nigroestriatal, cerebelo, prosencéfalo, hipotalamo, asi
como areas neocorticales y alocorticales®’. La ELA al igual
que la demencia frontotemporal son actualmente conside-
radas proteinopatias TDP-43.

Realizamos un analisis retrospectivo en expedientes cli-
nicos de 112 pacientes con el diagnostico establecido de
ELA definida-esporadica, de acuerdo a los criterios clini-
cos y neurofisioldgicos de El Escorial®. Se analizaron los
signos y sintomas neuroldgicos extra-motores reportados al
momento del diagnostico, al igual que las manifestacio-
nes extramotoras que se presentaron dentro del primer ano
de seguimiento clinico. En todos los pacientes con diag-
nostico de ELA definida se realizo, ademas de la escala
funcional estratificada revisada para ELA (ALSFRS-r), exa-
men mini-mental, test neuropsicologico, test genético y
escala de Hamilton para ansiedad y depresion en la con-
sulta inicial, y al menos una evaluacién adicional en el ano
de seguimiento. En nuestra cohorte de pacientes se iden-
tificaron 25 sintomas extra-motores, los mas prevalentes
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