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Figura 2

ceder al retirar el medicamento, aunque se han descrito
casos de pérdida de AV persistente, meses después de reti-
rar el farmaco. Se sabe que el edema macular se presentara
mas frecuentemente en pacientes diabéticos y/o con epi-
sodios previos de uveitis. En el caso que presentamos no
existen comorbilidades asociadas, y el desarrollo del edema
ocurria en menos de 7 dias desde el inicio del tratamiento.
Existen otros casos en la literatura de desarrollo de edema
macular antes de los 3-4 meses®, aunque no de manera
tan precoz como es el caso de nuestra paciente. Creemos
necesario individualizar el inicio de las revisiones oftalmo-
logicas tras comenzar el tratamiento, valorar remitir a los
pacientes con mayor brevedad en los casos con mayor riesgo
de edema macular (diabéticos y antecedentes de uveitis) y
aquellos pacientes que refieran disminucion de la AV o vision
borrosa.
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Los sindromes paraneoplasicos neuroldgicos (SPN) son un
grupo heterogéneo de trastornos de base inmunopatogénica
causados por tumores localizados fuera del sistema nervioso

(SN). Antes de establecer el diagnodstico se han de descar-
tar complicaciones neuroldgicas derivadas directamente del
tumor o de su tratamiento’. Fisiopatologicamente se expli-
can por la existencia de antigenos comunes en las células
tumorales y algunas estructuras del SN, de modo que cuando
se produce una respuesta inmune antitumoral se afectan
también las células sanas®>. Segln los criterios diagndsticos
de los SPN, la deteccion tanto de anticuerpos onconeurona-
les como del tumor primario son 2 de los factores de mayor
utilidad a la hora de establecer el diagnostico. Sin embargo,
no todos presentan anticuerpos circulantes®, pudiendo no
ser detectados hasta en el 50% de los pacientes®, como en
el siguiente caso.

Mujer de 68 anos que comenzo con disnea progresiva, en
relacion con tromboembolismo pulmonar y trombosis venosa
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Figura 1

RM cerebral. Secuencia T2 FLAIR. A) Inicial: muestra afectacion difusa de la sustancia blanca bilateral, respetando las

fibras en U. B) Transcurridos 3 meses de la reseccion tumoral: disminucion de la leucoencefalopatia, siendo apenas perceptible.

profunda. Present6 un sindrome confusional y crisis focales
secundariamente generalizadas. Tras un periodo de mejo-
ria de 2 meses, padecié nuevo sindrome confusional, ataxia
de la marcha y crisis de repeticion que derivaron en status
epiléptico.

La analitica fue normal (incluyendo hormonas tiroideas,
parathormona, vitaminas, acido folico, CEA y Ca 15.3), al
igual que la ECA, acidos grasos de cadena larga, protei-
nograma en suero y orina e inmunofijacion. El estudio de
autoinmunidad (Ac. anti-DNA, Ac. anti-cardiolipina IgM e
IgG, Cenp-B, histonas, Jo-1/HRS, nucleosomas, PCNA, PM
Scl, ribosomal P, topo-1/5cl-70, Sm, RNP/Sm, SS-A/Ro 60,
SS-A/Ro 52, SS-B/La, Ac. anti-microsomales, Ac. anti-
receptor de TSH, Ac. anti-tiroglobulina) fue negativo a
excepcion de los ANA. Las serologias de sifilis, VIH y virus JC
resultaron negativas. El analisis del LCR Unicamente mostro
proteinorraquia de 118 mg/dl con tincion de Gram, cultivos y
citologia negativos. No se detectaron anticuerpos onconeu-
ronales intracelulares ni contra antigenos de superficie en
suero ni en LCR (anti-Hu, Yo, Ri, CV2, PNMA 2 [Ma2/Ta], anti-
fisina, recoverina, Sox1, titina, Zic 4, GAD65 y Tr [DNCR]).

La RM cerebral mostraba leucoencefalopatia bilateral
supratentorial, sin realce con gadolinio ni hallazgos espe-
cificos (fig. 1). En diferentes electroencefalogramas se
observaba enlentecimiento difuso, con ocasional actividad
epileptiforme. Mediante electromiografia se detectd una
polineuropatia sensitivo-motora axonal y desmielinizante
asimétrica de predominio distal, mayor en extremidades
inferiores.

Se descartaron causas de encefalopatia carencial, toxico-
metabodlica, inflamatoria e infecciosa. Ante la sospecha
de un SPN atipico se llevd a cabo el estudio de exten-
sion, hallandose un carcinoma ductal infiltrante en la mama

izquierda (fig. 2), sin evidencia de metastasis. Tras el
tratamiento del tumor mediante cirugia, hormonoterapia
con exemestano y radioterapia, la paciente evoluciond
favorablemente, presentando 3 meses después exploracion
neuroldgica y EEG normal. En la RM cerebral se observaba
una gran disminucion de la leucoencefalopatia, siendo ape-
nas perceptible (fig. 1).

Descartadas otras causas, y no encontrando mejor
explicacion, la paciente fue diagnosticada de sindrome
paraneoplasico atipico (encefalopatia subaguda, crisis par-
ciales secundariamente generalizadas y polineuropatia
sensitivo-motora axonal y desmielinizante asimétrica). La
evolucion clinica favorable y la normalizacion de RM, EEG
y LCR con el tratamiento del tumor (sin utilizar farmacos

Figura 2 TC body. Lesion nodular de bordes mal definidos
en pared toracica izquierda, correspondiente a neoplasia de
mama.



CARTAS AL EDITOR

209

inmunosupresores) hace poco probable que se trate de una
asociacion casual y permiten clasificar el caso como SPN
definitivo'.

Resaltamos la importancia de mantener un alto grado de
sospecha de los SPN (enfermedad potencialmente curable)
ante alteraciones neuroldgicas sin causa conocida, una vez
descartadas otras enfermedades, incluso ante la ausencia
de anticuerpos onconeuronales, dado que no excluyen el
diagnostico®.

Aunque se han descrito SPN sin autoanticuerpos cono-
cidos asociados, son inhabituales los casos con afectacion
clinica tan compleja. Resulta interesante la heterogeneidad
clinica que aporta este caso a lo conocido sobre los SPN
atipicos. Ademas, demuestra la necesidad de pruebas que
objetiven mejoria, requisito imprescindible en ausencia de
marcadores de inmunidad.
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El status dissociatus (SD) es un término acuhado por
Mahowald MW y Schenck CH' en 1991, considerandose
actualmente la forma mas extrema de los estados de
disociacion?. En los individuos sanos se distinguen 3 estados:
vigilia, suefio No-REM (NREM) y suefio REM?, cada uno con sus
propias caracteristicas neuroanatomicas, neurofisiologicas y
neuroquimicas. En este sentido, los estados de disociacion
se producen como consecuencia de un defecto del sistema
nervioso central en los continuos cambios de estados que
este realiza, produciéndose una intromision sobre el pre-
viamente presente —por ejemplo, en la cataplejia, donde
la atonia caracteristica de la fase REM aparece durante la
vigilia— o el inicio de un estado con la persistencia de ele-
mentos del estado previo —por ejemplo, en la paralisis del

suefo, donde se produce la aparicion del estado de vigi-
lia cuando aun persiste la atonia de la fase REM—*. Estos
pueden ser de causa espontanea, consecuencia de una dis-
funcion neurologica o del uso/abstinencia de sustancias o
farmacos. Los estados de disociacion a los que nos referimos,
no deben confundirse con los trastornos disociativos, que se
definen en el DSM-V, como un grupo de trastornos psiquia-
tricos caracterizados por una disrupcion y/o discontinuidad
de la integracion normal entre la consciencia, la memoria,
la identidad, las emociones, la percepcion, la representa-
cion del cuerpo, el control motor y el comportamiento’.
La Sociedad Americana de Medicina del Suefo (AASM), en la
Tercera Edicion de la Clasificacion Internacional de los Tras-
tornos del Suefio (ICSD-3)¢, clasifica el SD como un subtipo
de trastorno de la conducta durante el sueno REM (TCSR).
El SD aparece asociado a lesiones talamicas directas
0 sobre las estructuras que se relacionan con ella, lo
que genera una disfuncion GABAérgica en las conexiones
talamo-limbicas. Debido a ello se asocia a enferme-
dades neurodegenerativas —enfermedad de Parkinson o
atrofia multisistémica—, enfermedades neurodegenerati-
vas rapidamente progresivas —insomnio familiar fatal
o Creutzfeldt-Jakob—, enfermedades autoinmunes —
encefalitis autoinmunes o narcolepsia—, los sindromes de
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