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Recurrencia del sindrome de -
Miller Fisher: descripcién de un
caso

Recurrent Miller Fisher syndrome: Case report

Sr. Editor:

El sindrome de Miller Fisher (SMF) hace referencia al espec-
tro clinico descrito en 1932 por Cullier caracterizado por
ataxia, oftalmoparesia y arreflexia, considerandose una
variante poco frecuente del sindrome de Guillain-Barré
(SGB)'—>. Se considera que tiene una etiologia autoinmune.
Es debido a una reaccion cruzada, tras el antecedente de
un cuadro infeccioso respiratorio, gastrointestinal o vacu-
nacion, contra los antigenos GQ1b presentes en axones de
nervios oculomotores, neuronas de los ganglios de las rai-
ces espinales posteriores y husos neuromusculares?>. En el
80% de los pacientes pueden detectarse anticuerpos anti-
gangliosidos del subtipo anti-GQ1b'*. La incidencia anual es
de entre el 1y el 5% de todos los casos del espectro SGB**°.
El tratamiento consiste en inmunoglobulinas (Igs) intraveno-
sas (iv) o plasmaféresis, siendo el prondstico habitualmente
favorable. El curso en la mayoria de casos es monofasico,
siendo las recurrencias muy raras (en torno al 5%)"*>.
Presentamos el caso de una recidiva de SMF en un varon
de 21 anos con antecedentes de dermatitis seborreica e
hiperhomocisteinemia. En 2018, una semana después de un
cuadro de amigdalitis con diarrea, tratado con amoxicilina-
clavulanico, ingresa por inestabilidad en la marcha y vision
doble binocular horizontal de menos de 24h de evolucion,
sin disautonomia. Presentaba ptosis palpebral derecha,
limitacion bilateral en la supraversion de la mirada, pare-

sia del musculo recto interno derecho y recto externo
izquierdo, reflejos osteotendinosos hipoactivos en miem-
bros superiores y abolidos en miembros inferiores, con
sensibilidad posicional y artrocinética conservadas e hipo-
palestesia distal en miembro inferior izquierdo, con marcha
ataxica. El liquido cefalorraquideo (LCR), extraido el dia
del ingreso, solo mostré aumento de proteinas (34 mg/dl;
valor normal: 8-32mg/dl). Las serologias de VIH, Rickett-
sia, Brucella, Coxiella y VHC fueron negativas. Se detecto
IgG positiva al antigeno de superficie del VHB, con PCR
negativa. Los anticuerpos antiganglidsidos (anti-GM1, GM2,
GM3, GD1a, GD1b, GT1b y GQ1b), obtenidos el segundo
dia del ingreso fueron negativos. Se detecté déficit de
vitamina By, (83 pg/ml; valor normal: 211-911 pg/ml), que
se suplementd. La resonancia magnética (RM) craneal sin
contraste, resulté normal. No se realizd RM espinal. El
electroneurograma (ENG) mostré una polirradiculoneuro-
patia generalizada sensitivo-motora de origen axonal. Con
el diagndstico de SMF se inicia tratamiento con Igs iv,
sufriendo marcado empeoramiento con oftalmoplejia y ata-
xia troncular a los 3 dias. Se inicia plasmaféresis, recibiendo
12 ciclos, con mejoria de la oftalmoparesia y de la ata-
xia. Queda asintomatico a los 6 meses, sin recuperacion
de reflejos miotaticos (salvo estilorradial derecho hipoac-
tivo).

A los 2 afos, tras un episodio una semana antes de sin-
tomas catarrales sin fiebre, ingresa nuevamente por cuadro
similar de inestabilidad de la marcha junto con diplopia,
hormigueos generalizados y dificultad en la articulacion del
habla. Destacaba disartria leve, oftalmoplejia completa,
arreflexia universal y marcha ataxica junto con dismetria
dedo-nariz izquierda, con sensibilidad profunda conservada,
sin disautonomia. Las pruebas complementarias resultaron
normales o negativas, incluyendo PCR SARS-CoV-2 en frotis
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Cartas al Editor

nasofaringeo, ENG (realizado con 48 h de sintomas y repe-
tido a las 2 semanas), RM craneal sin contraste y anticuerpos
antigangliosidos, sin cambios en serologias con respecto a
previas. Recibe en este caso Unicamente 5 dias de tra-
tamiento con Igs, con mejoria, siendo dado de alta con
oftalmoparesia leve.

La recurrencia del SMF es poco frecuente'*>. Presenta-
mos un paciente que, tras sufrir un primer episodio, queda
asintomatico, volviendo a sufrir una recaida en 2 afnos, con
sintomatologia semejante y desencadenante infeccioso en
ambos casos. Cabe mencionar la negatividad de anticuerpos
antigangliésidos en ambos ingresos, asi como la normali-
dad del ENG en el segundo de ellos, hechos ya descritos
en otros casos de recurrencias®’, pudiendo ser debido a la
precocidad de la realizacidn de la prueba’®.

En otros casos descritos de recurrencia del espectro SGB
los sintomas suelen ser mas graves en el segundo episodio?,
pero en nuestro paciente no encontramos esta evolucion.
Mostrd, ademas, una excelente respuesta a las Igs en la
recurrencia, hecho que no se observé en el primer evento.
Desconocemos el origen de la menor gravedad y mejor res-
puesta a las Igs en la recidiva, si bien pueden tener que ver
factores inmunoldgicos del paciente y etioldgicos del agente
desencadenante.

Por otro lado, no se conocen las causas que predispo-
nen a padecer un curso recidivante del SGB. Se ha descrito
que pacientes menores de 30 afos, con afectacion mode-
rada y fenotipo de SMF, tienen mayor riesgo de recurrencia’.
Aunque las razones de este hecho no estan claras, se han
descrito ciertos HLA implicados en este fenomeno (HLA-Cw3
y HLA-DR2), asi como factores inmunoldgicos constituciona-
les del paciente® %10,
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COVID-19 related strokes: _—
Pandora’s Box may open as the ™
p(c)lot thickens!

Ictus y COVID-19: una nueva caja de Pandora

Dear Editor,

As | read through the interesting literature focusing
on COVID-19 related strokes, featured recently in the
Journal,"? my inquisitiveness regarding the involved mecha-
nisms of neuro-invasion escalates. Moreover, as the COVID-
related ‘clot’ thickens (a result of the pro-inflammatory
hypercoagulable mileu), almost in close conjunction does
the ‘plot’ thicken interrogating whether the direct con-
sequences of disseminated intravascular coagulation can

alone explain the intriguing findings of most COVID-
associated strokes being ischemic in nature with many
researchers also suggesting these cerebrovascular events to
be unrelated to age and associated with few vascular risk
factors.'

In this context, while the thrombo-embolic sequel of
COVID-19 is being ardently discussed,’* paradoxical embo-
lization into the cerebral circulation through an undetected
probe patent foramen ovale (PPFO) (reported to be as com-
mon as 20—25% in the general population), can very well
be an important contributing factor.® The premise for the
same emanates from the comprehension of the fact that
an ongoing inflammatory process leads to pulmonary arte-
rial hypertension (aggravated by hypoxia, positive pressure
ventilation and stiff-lung syndrome associated with COVID-
19) culminating as accentuated right atrium (RA) pressures
augmenting paradoxical embolization from the RA to left
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