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aspecto  estamos  de  acuerdo  con Berg  et  al.6 que  opinan  que
la  manipulación  quirúrgica  es  la  principal  responsable  de  la
aparición  del SAMS.  Este  aspecto  cobra  especial  relevancia
en  aquellos  tumores  con un mayor  grado  de  agresividad  o
en  casos  de  recurrencia  tumoral,  donde  la  conservación  del
plano  aracnoideo  es más  improbable  desde  el  punto  de  vista
técnico4. Todo  ello  hace lógico  pensar  que  existe  cierta  pre-
disposición  en  aquellos  pacientes  que  ya  han  sido  sometidos
a  una  injuria  externa  por  el  tratamiento  quirúrgico,  donde
probablemente  ya  existiese  una  violación  del  plano  aracnoi-
deo  que  gatillase  la  aparición  del cuadro  tras  la  subsecuente
cirugía.
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Epilepsia: una historia de voces
y  fantasmas

Epilepsy:  A  story of voices and  ghosts

Sr.  Editor:

Un  varón  de  51  años,  fumador,  hipertenso  y diabético,
sin  antecedentes  psiquiátricos  personales  ni familiares,  fue
traído  a  urgencias  refiriendo  oír voces  y  tener  la  sensación
de  la presencia  de  un extraño en  su proximidad,  al que  no
podía  ver,  pero  sí  oír  y  sentir.  Tanto  las  voces  como  la pre-
sencia,  eran  percibidas  desde  su lado  izquierdo.  Además,
los  familiares  describían  episodios  breves  de  desconexión
del  medio  de  una  semana  de  evolución.  El  paciente  solo
aquejaba  cefalea  intensa.  No  realizaba  crítica  de las  per-
cepciones  que  consideraba  reales,  y  no  era consciente  de
los  episodios  de  desconexión.  La  exploración  neurológica
objetivó  una  cuadrantanopsia  homónima  superior  izquierda,
extinción  visual  izquierda  y extinción  sensitiva  hemicorporal
izquierda.  La  TAC cerebral  urgente  mostró  una  hipodensi-
dad  temporo-parietal  derecha,  sin  captación  de  contraste,
que  se  correspondía  en la  RM  cerebral  con una lesión  suges-

tiva  de ictus  isquémico  agudo  (fig. 1).  Durante  el  ingreso
hospitalario,  los  síntomas  psicóticos  evolucionaron  hacia
un delirio  paranoide  centrado  en  la  presencia  y  las  voces,
mostrándose  suspicaz  y verbalmente  agresivo  cuando  se
le  negaba  su existencia.  Se  inició  tratamiento  sintomático
con  risperidona  1 mg/8 h. Debido  a la edad  de  inicio  atí-
pica  para  psicosis  primaria  y a  la coexistencia  de una  lesión
cerebral  aguda,  así  como  de episodios  de desconexión  de
nueva  aparición,  se  solicitó  un  EEG  urgente  por  sospecha
de psicosis  ictal.  Durante  el  registro  de  40  min  se detecta-
ron  3  crisis  epilépticas  focales,  de 1-2  min de  duración,  de
inicio  en  la región  centro-parietal  derecha,  con  lentifica-
ción  postictal  centro-temporal  derecha  (fig.  2). El registro
intercrítico  mostraba  una  lentificación  focal  temporal  dere-
cha.  Clínicamente,  durante  los  episodios  el  paciente  dirigía
la  mirada  hacia  la  izquierda  con  detención  de actividad,
verbalizando  algunas  frases  fuera  de contexto,  pero  bien
estructuradas,  y  preservando  el  nivel  de consciencia.  Afir-
maba  haber  sentido  durante  el  registro  la  «presencia»  a  su
izquierda.  Apoyando  el  EEG  la sospecha  diagnóstica  de  psi-
cosis  ictal,  interpretamos  las  alteraciones  de la  percepción
(las  voces  y la  sensación  de presencia)  y del  pensamiento
(delirio  paranoide)  como  semiología  de  crisis  epilépticas
focales  psíquicas  (cognitivas  según  la  clasificación  de la  ILAE-
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Figura  1  Resonancia  magnética  cerebral:  secuencia  FLAIR,  cortes  axiales  (A1-A3),  secuencia  T2, cortes  coronales  (B1-B3),  secuen-

cias de  difusión,  cortes  axiales  (C1  = tDWI,  C2 =  ADC).  Se  observa  una  lesión  córtico-subcortical  temporal  derecha,  hiperintensa  en

secuencias T2-FLAIR  (A  y  B),  afectando  a  giro temporal  medio  e inferior  derechos,  con  extensión  hacia  región  peritrigonal  y  asta

occipital del  ventrículo  lateral  ipsilateral.  Señal  hiperintensa  en  secuencias  de  difusión  (C1),  con  restricción  de señal  en  mapa  ADC

(C2).

20171) de  etiología  sintomática  aguda  a la  lesión  isquémica.
Se  inició  tratamiento  antiepiléptico  con levetiracetam  hasta
1.500  mg/12  h.  Debido a una  respuesta  parcial,  se añadió
fenitoína  hasta  100 mg/8 h, con  gran mejoría  clínica,  desa-
pareciendo  el  delirio,  las  voces  y  la  presencia,  y apareciendo
crítica  de  las  percepciones.  Al alta, sin  nuevos  eventos,  no
precisa  tratamiento  antipsicótico  y  mantiene  tratamiento
con  levetiracetam  1.500  mg/12  h.

La prevalencia  de  síntomas  psicóticos  en  pacientes  epi-
lépticos  alcanza  un  7%2 (duplicando  la de  la  población
general,  3%2,3). La  psicosis  en  pacientes  epilépticos  se  cla-
sifica  según  su relación  temporal  con  las  crisis  epilépticas,
dividiéndose  en  psicosis  ictal,  postictal  e  interictal4—6.  En
la  psicosis  ictal  los  síntomas  psicóticos  son  la manifesta-
ción  clínica  de  la  actividad  epiléptica4.  La  psicosis  postictal
comienza  después  de  una  crisis  epiléptica,  tras un  período
lúcido  de  horas  o  días4—6. La  psicosis  interictal  aparece
en  períodos  libres  de  actividad  epiléptica4—6. Existen  razo-
nes  neuroanátomicas  y  neurofisiológicas  que  explican  la
patogenia  de  la psicosis  en  pacientes  epilépticos4.  Neuroa-
natómicamente,  la  más  relacionada  es la epilepsia  del lóbulo
temporal  con  implicación  hipocampo-amigdalar.  El  resto  de

estructuras  límbicas  y  el  lóbulo  frontal  también  se  asocian
con  psicosis  ictal.  Por  otro  lado,  el  circuito  dopaminérgico,
implicado  en  la psicosis,  también  tiene  un  papel  en  la  epi-
lepsia;  regulando  positivamente  la liberación  de glutamato
y  negativamente  la  de  GABA7.  Por  tanto,  psicosis  y epilep-
sia  pueden  presentarse  de forma  no  casual  en  pacientes
epilépticos.

El caso  que  se presenta  corresponde  a  una  forma  de
psicosis  ictal.  Los  síntomas  de  la  psicosis  ictal  incluyen  alu-
cinaciones,  síntomas  afectivos  y  delirios6.  Nuestro  paciente
presentó  además,  la peculiar  «sensación  de presencia  de
un  extraño».  La  «sensación  de presencia»  se define  como
la ilusión  o percepción  de que  alguien,  a  quien  el  sujeto
que  lo percibe  no  puede  ver,  se encuentra  en  el  espacio
personal  inmediato8.  La  fisiopatología  de este fenómeno
corresponde  a un  trastorno  de la  percepción  del  propio
cuerpo,  proyectándose  los inputs  somáticos  y sensitivos
fuera del  espacio  «intrapersonal» hacia  el  espacio  extraper-
sonal, como  consecuencia  de  lesiones  en  áreas  de asociación
temporo-parietales,  responsables  de  la autoconciencia  del
esquema  corporal8,9.  La  sensación  de  presencia  ha  sido  des-
crita  previamente  en  casos  aislados  como  manifestación
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Figura  2  Electroencefalograma:  actividad  epileptiforme  durante  una de las  crisis  registrada  electrográficamente  en  EEG  de  super-

ficie con  colocación  de  electrodos  según  sistema  10-20,  registro  referencial  (AV:  average),  sensibilidad:  10  mV,  filtro  de  altas

frecuencias:  70  Hz,  30  seg/época,  se  muestran  4 épocas  (1-4):  inicio  de  la  crisis  (época  1, *  y  línea  vertical)  con  ritmos  rápidos

en la  región  centro-parietal  derecha  y  línea  media  (C4-P4-Cz)  (época  1, flecha),  que  evolucionan  aumentando  su  amplitud  y  pro-

pagándose a  derivaciones  adyacentes  constituyendo  finalmente  una actividad  lenta  (theta/alfa)  rítmica  regular  con  elementos

agudos en  regiones  fronto-temporales  de  predominio  derecho  (épocas  2  y  3) hasta  el final  de  la  crisis  (época  4, *  y  línea  vertical)  y

lentificación postictal  centro-temporal  derecha  (época  4, flecha).

semiológica  de  crisis  epilépticas8—10. Por  tanto,  debemos
descartar  un origen  epiléptico  en pacientes  con  lesiones
de  áreas  de  asociación  implicadas  en  la percepción  y  auto-
conciencia  del propio  cuerpo  que  refieran  una  «sensación
de  presencia». Nuestro  caso combina  la  «sensación  de
presencia»,  alucinaciones  auditivas  e  ideación  delirante
como  expresión  clínica  de  una  psicosis  ictal.
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Enfermedad de Parkinson
por  sendas mutaciones
en 2 genes relacionados
con la degradación por
lisosomas

Parkinson’s disease secondary to 2  mutations
of genes involved in lysosomal protein
degradation

Sr. Editor:

Los  mecanismos  precisos  de  la  degeneración  neuronal  en  la
enfermedad  de  Parkinson  (EP)  no  se  conocen  bien.  Se  sabe
que  diversas  alteraciones  celulares  contribuyen  en  dife-
rente  medida  al daño  neuronal.  Estas  alteraciones  incluyen
trastornos  en el  procesado  proteico,  el  estrés  oxidativo,
la  disfunción  mitocondrial,  los  mecanismos  inflamatorios  y
excitotóxicos  o  del  transporte  vesicular  intracelular.  El dete-
rioro  de  los  sistemas  de  autofagia  de  la neurona  se considera
actualmente  uno de  los  principales  mecanismos  relaciona-
dos  con  la  EP,  en concreto  los  defectos  lisosomales  primarios
podrían  potenciar  la  formación  de  los cuerpos  de  Lewy1.

Presentamos  el  caso  de  un varón  de  71  años de edad,
diagnosticado  de  EP desde los  68,  que  padece  un síndrome
parkinsoniano  leve con  mayor  afectación  de  hemicuerpo
derecho  y  temblor  de  reposo en la mano derecha.  Mantiene
una buena  respuesta  desde  el  inicio  del tratamiento  con
dosis  bajas  de  levodopa  (300  mg/día)  y  de  agonista  dopami-
nérgico  (pramipexol  1,05  mg/día  de  liberación  prolongada).
Presenta  un  buen  rendimiento  cognitivo,  acorde  con  su edad
y  nivel  formativo.  En  cuanto  a  los  síntomas  no  motores,  tiene
habituales  pesadillas  y verbalizaciones  durante  el  sueño  con
relación  a  un probable  trastorno  de  la  conducta  de  la  fase

REM, pero  no  padece  hiposmia  o disminución  del gusto.
Tiene  una  hermana  diagnosticada  de EP a  los 75  años,  que
vive  en  Venezuela.

En  el  estudio  genético  del  paciente  se detectaron  2 muta-
ciones  en genes  relacionados  con  EP  familiar.  El paciente
es  portador  heterocigoto  de  una variante  del gen  GBA  que
implica  un cambio  del aminoácido  isoleucina  por  valina  en
el  codón  445  (1333A>G,  Ile445Val).  Se  trata  de una  mutación
no  descrita  hasta  la fecha  que  podría  afectar  a los  mecanis-
mos  de cortado  y  pegado  (splicing)  del ARN  mensajero.  El
paciente  también  es portador  heterocigoto  de una  variante
del  gen  ATP13A2  que  implica  un cambio  del  aminoácido
metionina  por lisina  en el codón  210  (629T>A,  Met210Lys).

Las  neuronas  son extraordinariamente  sensibles  a  las
alteraciones  en  las  vías  de degradación  proteicas.  La
�-sinucleína  es el  principal  componente  de los cuerpos  de
Lewy.  Se  degrada  tanto  por  el  sistema  ubiquitina  proteo-
soma  como  por  el  sistema  lisosomal.  La  acumulación  de
�-sinucleína  puede  ser en parte  consecuencia  de  una  dis-
función  de los  sistema  proteolíticos,  pero  también  causa,
ya  que  se conoce  que  reduce  su  actividad2.  También  las
mutaciones  de genes  relacionados  con  la EP como  LRRK2,
parkina  o  PINK1 se han  relacionado  con una  disminución  de
la  degradación  autofágica.

Algunos  genes  que  codifican  proteínas  de los  lisosomas,
como  glucocerebrosidasa  (GBA) y  ATP13A2  (ATPasa  lisoso-
mal  tipo  5  p),  se  han  relacionado  con  la EP familiar3.  Las
mutaciones  en homocigosis  o  heterocigosis  compuesta  en  el
gen  GBA  son  responsables  de la  enfermedad  de  Gaucher,
el  trastorno  más  frecuente  por  almacenamiento  lisosomal.
Mutaciones  en  heterocigosis  generan  una  pérdida  de  la  fun-
ción  enzimática  parcial,  lo  que  significa  una  reducción  de  la
degradación  lisosomal  de  la �-sinucleína.  Estas  mutaciones
en heterocigosis  son  actualmente  el  mayor  factor  de  riesgo
genético  conocido  en  la  EP,  de modo que  aumentan  hasta
por  20  el  riesgo  con  respecto  a los  no  portadores4.  Mutacio-
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