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Figura 2 Representacion esquematica del campo visual en el
cortex visual.

sonofobia, fotofobia, osmofobia, nauseas y ocasionales
vomitos. La neuritis optica isquémica se diferencia por tener
un caracteristico defecto visual altitudinal. El desprendi-
miento retiniano existe alteraciones en la fundoscopia y
alteracion de la agudeza visual, ademas de la alteracion
campimétrica. La neuritis optica retrobulbar se diferencia
por la alteracion de la agudeza visual, alteraciones cam-
pimétricas de localizacion mas central, alteracion de la
percepcion de los colores y dolor retro-ocular.

Existen, también, otro tipo de alteraciones visuales atipi-
cas en las lesiones retroquiasmaticas, por ejemplo tenemos
la cuadruple sectoranopia®, que consiste en un defecto
campimétrico en forma de cufa, en este caso la lesion
esta localizada en la parte medial y lateral de los cuerpos
geniculados laterales (zona irrigada por la arteria coroidea
anterior). En la sectoranopia horizontal, la lesion esta locali-

zada en el hilium geniculado (irrigado por la arteria coroidea
lateral).
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Angeitis primaria del sistema
nervioso central: 25 afnos de
seguimiento y leves secuelas
motoras
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Primary angiitis of the Central Nervous Sistem:
25 years of follow-up and mild motor sequelae

Sr. Editor:

El sistema nervioso central (SNC) puede desarrollar una
gran variedad de angeitis, algunas de ellas multisistemas
y otras primarias (APSNC). La APSNC es una vasculitis res-
tringida a las pequenas arterias de las meninges y del
parénquima, descrita en 1959'. Es una enfermedad infre-
cuente que provoca inflamacion mediada por mecanismos
inmunes. Las manifestaciones usuales son cefalea, delirio,
ataque cerebral de pequena arteria y demencia progresiva.
Las imagenes de resonancia magnética (RM) cerebral, mues-
tran isquemias en ambos hemisferios cerebrales. El liquido
cefalorraquideo (LCR) es anormal en proteinas y células.

La arteriografia cerebral en el 50% de los casos ofrece
cambios de angeitis’. El diagndstico depende de la com-
binacion de elementos clinicos, RM, LCR, arteriografia y
biopsia cerebral, con exclusion de una inflamacion sisté-
mica o una enfermedad infecciosa. Los cambios histologicos
pueden ser infiltrados linfocitarios, granulomatosos, histio-
citarios, eosinofilicos o hallazgos necrosantes®“. El objetivo
es comunicar un muy largo periodo de evolucion clinica
satisfactoria de una enferma con APSNC, la cual estuvo
asociada a extensa leucoaraiosis (L-A) en la RM cerebral,
que no variaron en los 25 anos de seguimiento, tratada
con metilprednisolona (MPSL) continuado y en forma perio-
dica ciclofosfamida (CFF). En marzo de 1989, una mujer de
42 afos sin antecedentes hasta esa fecha, present6 cefa-
lea continuada, nauseas y vomitos. En la siguiente semana
sumo confusion mental e inestabilidad en la marcha moti-
vando la internacion. En el examen estaba desorientada
en tiempo, espacio y personas, tenia tendencia al suefo,
asociaba una hemiparesia izquierda moderada y rigidez cer-
vical. Una tomografia computarizada (TC) cerebral mostro
menor densidad en ambos hemisferios cerebrales. La RM
cerebral corroboré una extendida L-A, mayor en el hemisfe-
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Figura 1

Image z¢

Imagenes de RM cerebral: a) (1989) T2 muestra hiper-intensidades (leucoaraiosis) paraventriculares, centro-semiovales,

sin efecto de masa y mas marcadas en el lado derecho, y b) (2011) T2 con imagenes similares. Las flechas indican el lugar de la

biopsia.

Figura 2

Pequenas arterias meningeas y encefalicas con infiltrado inflamatorio en su pared: linfocitos, histiocitos y células

granulomatosas multinucleadas (H&E x400); a) corte transversal y b) corte longitudinal.

rio derecho (fig. 1 a). La analitica de sangre fue normal en
hematologia, VSG 10mm/h, glucemia, funciones tiroidea,
renal y hepatica, HIV, PCR y factores reumaticos, ECA para
sarcoidosis y proteinograma electroforético. El LCR pre-
sentd 20 cél/mm? y 160mg% de proteinas, glucosa normal,
resultando negativa la blusqueda de gérmenes comunes,
bacilo de Koch y micosis. Prueba de PPD negativa. La TC
de torax, abdomen y pelvis, normal. Doppler de caroétidas,
sin obstrucciones, y evaluaciones de cardiologia, norma-
les. No presento ulceraciones bucales, genitales, cutaneas
ni uveitis, descartandose Behcet. Una angiografia cerebral
se realizo por cateterismo encontrandose dudosos estrecha-
mientos en ramas de la cerebral anterior. Con la sospecha
de arteritis se efectu6 una biopsia meningea y en corteza
parietal derecha. El resultado fue un infiltrado inflamatorio
en los pequenos vasos, con predominio de linfocitos, algunos
histiocitos y células gigantes multinucleadas (fig. 2 a y b).
En 1989 no se pudieron tipificar los linfocitos. Inicié tra-
tamiento con MPSL 60mg/dia por via oral, logrando una
dramatica mejoria en una semana. En la semana 2, el
LCR resulté normal. En el tercer mes, la MPSL fue bajada
gradualmente entre 8-4mg en dias alternos. La paciente
fue controlada cada ano, con pruebas cognitivas (MMSE,
ADAS-Cog, ADCS-ADL y CDR), de incorporacion y marcha
(Time up & go) y la funcion de esfinteres. También se le

realizé una RM cerebral, cada 2 afios. En consultorios exter-
nos realizd estudios en sangre para virus varicela-zoster,
Epstein-Barr y citomegalovirus, siendo negativos. No tuvo
sintomas durante 8 anos, y en 1997 fue presentada en el
Congreso Mundial de Neurologia®. A los 10 afos de evolu-
cién presentd inestabilidad de la marcha, aumentando la
dosis de MPSL a 40 mg/dia, en 2 semanas se normalizé. En los
anos siguientes, la MPSL fue mantenida entre 8-4 mg en dias
alternos, y se incorporé CFF 50 mg/dia durante periodos de
6 meses, medicada y discontinuada. Aparecieron cataratas
bilaterales que fueron corregidas por cirugia. A los 15 afos
de evolucion, el caminar se hizo cauteloso, con algunas cai-
das sin importancia, y ese tipo de marcha lo mantiene hasta
el presente, usando solo bastdn en las salidas de su hogar. No
mejoré aumentando la dosis de MPSL durante un mes. En los
25 anos de evaluaciones cognitivas los resultados estuvieron
en los limites normales, y expresados en promedios fueron:
MMSE X =27,9 + DE 2,74; ADAS-Cog X = 11,4 + DE 3,26; ADCS-
ADL X =25,8+DE2,29; CDR X =0,41+DEO0,04. El caminar
cauteloso, con pasos cortos, lentos y poco levantados estuvo
presente en los Gltimos 10 afnos. La fuerza muscular, el tono,
la sensibilidad y los reflejos tendinosos fueron normales. La
marcha anormal fue atribuida al compromiso de los niveles
subcorticales frontales de la sustancia blanca. El promedio
de los primeros 15 anos de enfermedad en la prueba de Time
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Up & Go fue X =11,5+DE1,01; y de X =19,7+DE1,12s en
los Ultimos 10 anos. El control de los esfinteres fue normal
en los 25 afos de evolucion. Las imagenes de la RM cere-
bral, sin cambios desde el comienzo de los sintomas hasta
el presente (fig. 1a y b). Este caso muestra la variabilidad
de inicio, y los diagndsticos diferenciales que dificultan la
busqueda etioldgica hasta llegar a la biopsia cerebral. La
presencia clinica mas frecuente es una cefalea refractaria
y encefalopatia, junto a fallas focales, siendo el compro-
miso medular mucho menos frecuente®. El LCR es anormal
en cerca del 80%’, y las inmunoglobulinas de tipo oligoclonal
estan presentes en la mitad de los casos®. En el infiltrado
inflamatorio puede existir una combinacién de linfocitos,
histiocitos y células granulomatosas, pero el tratamiento
es a base de inmunosupresores y durante tiempo prolon-
gado. Por lo escaso de esta enfermedad, hay pocos trabajos
controlados que avalen un farmaco especial. Uno de ellos
realizado en nifios con APSNC, utilizaron infusiones de MPSL,
CFF y azatioprina, y micofenolato oral. Esta terapia inmuno-
supresora en nifios puede lograr una mejor y larga evolucion,
y algunos de ellos fueron controlados durante 7 afios’. En
la busqueda de bibliografia sobre seguimientos largos, no
encontramos un caso similar a la mujer presentada, y esto
demuestra que el mantenimiento de los farmacos inmunosu-
presores contribuyen a preservar las actividades de la vida
diaria. El otro hecho a remarcar es la persistencia anormal
de las imagenes de la RM cerebral, mostrando similar L-A
durante 25 afos. Algo ya expresado en la bibliografia, ins-
talada la L-A, aln de patogenias distintas, continla igual o
mayor a través del tiempo'°.
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Cadigo ictus. ;Podriamos
mejorar los tiempos?

@ CrossMark

Code stroke: Can we improve response times?

Sr. Editor:

Hemos leido con gran interés el articulo «El codigo ictus
en Asturias»' publicado recientemente en su revista. No
podemos mas que felicitar a los autores y promotores de
la implantacion de un codigo en toda la comunidad, para
una enfermedad como el ictus con gran morbimortalidad.
El infarto cerebral agudo es una enfermedad tiempo-
dependiente y, como tal, el papel de los servicios de
emergencias en la deteccion precoz, transporte y acceso a

pruebas de imagen es clave para iniciar el proceso terapéu-
tico posterior?.

Diferentes articulos resefian el enorme valor de
tener bien desarrollado estos procesos, en términos de
morbimortalidad® de los pacientes aquejados de esta enfer-
medad, factor sin duda determinado por el menor tiempo
trascurrido desde el inicio de los sintomas hasta el tra-
tamiento definitivo, lo que condiciona el prondstico («el
tiempo es cerebro»)*>.

Observando las areas de referencia en Asturias adscritas
a los 2 centros donde administrar tratamiento revasculari-
zador para el ictus (HUCLA y Cabuenes) y considerando el
desplazamiento en una UCI mévil desde diferentes centros
sanitarios hasta estos centros de referencia, los tiempos
(Gnicamente de transporte) exceden en muchos casos los
90min. Debe sumarse a este tiempo, el de demora habi-
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