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significativamente mejor, pese a la evolucion de su enfer-
medad, que es la esperada por su diagnostico clinico.
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Sindrome de
parkinsonismo-hiperpirexia

Parkinsonism hyperpyrexia syndrome

El sindrome parkinsonismo-hiperpirexia (SPH), también
conocido como sindrome neuroléptico maligno-like, crisis
acinética o sindrome dopaminérgico maligno, es una rara
y potencialmente letal complicacion de la enfermedad de
Parkinson. Clinicamente se caracteriza por hipertermia, dis-
funcion autondmica, alteracion del nivel de la conciencia,
rigidez muscular y elevacion de los niveles séricos de CPK.
En la mayoria de los casos este sindrome es desencadenado
por cambios en la medicacion antiparkinsoniana, sea su reti-
rada o reduccion de dosis de forma mas o menos brusca.
Reconocerlo a tiempo y tratarlo adecuadamente (levodopa
y agonistas dopaminérgicos) son elementos cruciales para
una resolucion favorable del cuadro clinico.

Caso clinico

Paciente de 60 anos de edad, con antecedentes de enferme-
dad de Parkinson de 8 afos de evolucién, aproximadamente,

y dislipemia, en tratamiento con pramipexol 2,1 mg/dia,
levodopa 800mg/dia, rasagilina 1mg/dia y simvastatina
20 mg/dia. Acude a urgencias acompanado de familiares por
cuadro clinico de 6 dias de evolucion, aproximadamente,
con fiebre (hasta 39°C), somnolencia, desorientacion
temporo-espacial, alucinaciones visuales, aumento de
rigidez de extremidades, aumento del temblor y de la bra-
dicinesia, provocando inestabilidad de la marcha y caidas
frecuentes. Estos sintomas llevaron al paciente a limitar
significativamente muchas de sus actividades de la vida
diaria. Una semana antes, y debido a un cuadro depresivo
que experimentd, decidié suspender toda la medicacion,
incluida los antiparkinsonianos. Al examen fisico resaltaba
fiebre de 38,5 °C, rigidez marcada de las 4 extremidades 3/4
escala UPDRS, con temblor de reposo y postural en ambas
manos, y una bradicinesia generalizada (finger tapping, toe
tapping, pronosupinacion, movimiento con las manos, agili-
dad con las piernas) 3/4 en la escala UPDRS. La exploracion
toracica y abdominal era estrictamente normal. El paciente
fue ingresado para estudio de fiebre de origen desconocido,
y fue tratado empiricamente. El hemograma revelo leve
leucocitosis (11.300/mm?) y elevacion de CPK (5.000 UI/1);
la analitica de orina, radiografia toracica, y repetidos
cultivos de orina y de sangre eran estrictamente normales.
Se le realizo ecografia transesofagica por la sospecha de
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CARTAS AL EDITOR

endocarditis, sin hallarse afeccion alguna. Pese al trata-
miento, continuaba con toda la sintomatologia inicial, es
entonces que se decidid pedir colaboracion para valoracion
al servicio de neurologia, quienes al ver que se habian
descartado afeccion infecciosa, y bajo la sospecha de SPH,
deciden reiniciar medicacion dopaminérgica a sus dosis
habituales previo a su ingreso; a los 2 dias de re-iniciada
la medicacion, el paciente mejora significativamente el
cuadro de rigidez, bradicinesia, alteracion del estado de
conciencia y cede la fiebre. Dada la buena respuesta del
cuadro clinico al tratamiento, se confirma la sospecha
diagnostica y es dado de alta a los pocos dias.

Discusion

El SPH ocurre en pacientes con enfermedad de Parkinson,
en quienes de forma abrupta se retira o reduce la medi-
cacion antiparkinsoniana, principalmente la levodopa. Fue
descrita por primera vez en el afio 1981'. Este sindrome,
también ha sido descrito en pacientes con demencia por
cuerpos de Lewy, en quienes se retird inhibidores de la
colinesterasa?, tras retirada de amantadina® y tras discon-
tinuacion de estimulacion profunda subtalamica®. Algunos
otros precipitantes del sindrome incluyen la co-prescripcion
de medicacidon neuroléptica, deshidratacion, climas muy
calurosos® y el fenémeno de wearing-off.

Este sindrome tipicamente se presenta con rigidez, fie-
bre, alteracion del estado de consciencia y disfuncion
autonoémica, el cuadro suele iniciar entre 18h y 7 dias des-
pués de la retirada de la medicacion dopaminérgica. Entre
las 72 y 96 h los pacientes suelen desarrollar fiebre (el sin-
toma mas frecuente) la cual es debido a una deplecion de
transmision dopaminérgica en el area lateral hipotalamica,
siendo esta zona esencial en el control de la disipacion de
calor; la rabdomidlisis provoca una elevacion de la CPK, el
cual contribuye a la fiebre, debido a que provoca la libera-
cion de sustancias pirdgenas desde el musculo esquelético,
que estimulan el area regulatoria térmica del hipotalamo®.

La rigidez es la principal causa de incapacidad, la
cual es debida a una hipofuncion dopaminérgica central
en el sistema nigroestriatal, causado por el aumento de
liberacion de calcio desde el reticulo sarcoplasmico del
musculo esquelético. La alteracion del nivel de consciencia
también puede ser producido por la hipofuncion dopaminér-
gica mesocortical®.

La disfuncion autonoémica se puede manifestar como
taquicardia, presion arterial labil y diaforesis; estas altera-
ciones son producidas por la supresion de la actividad central
dopaminérgica, cambios en la descarga simpatica a nivel
central-periférico y alteraciones en el metabolismo central
de la serotonina’.

Analiticas sanguineas pueden mostrar leve leucocitosis,
elevacion de CPK (no es un requisito imprescindible para
el diagndstico) y alteraciones de enzimas hepaticas. Tam-
bién se ha descrito una reduccién de acido homovalinico (un
metabolito de la dopamina) en liquido cefalorraquideo en
pacientes que fueron sometidos a una abrupta retirada de
farmacos dopaminergicos®.

El principal diagnéstico diferencial es el sindrome neu-
roléptico maligno, siendo la principal diferencia que

este Ultimo se debe a la exposicion a farmacos
que bloquean receptores dopaminérgicos. Otros diag-
nosticos diferenciales son el sindrome serotoninérgico’, la
hipertermia maligna'®, la catatonia maligna'' y el sindrome
de discinesia-hiperpirexia'?.

Las complicaciones mas frecuentes del SPH son la insufi-
ciencia respiratoria, sepsis, convulsiones, trombosis venosa
profunda, coagulacion intravascular diseminada e insufi-
ciencia renal, siendo estas 2 Gltimas complicaciones signos
ominosos. La mortalidad es de aproximadamente el 10-30%
siendo los marcadores pronosticos: edad avanzada, escala
Hoehn and Yahr alta y ausencia del fenémeno wearing-off
antes de desarrollar el sindrome®.

La principal medida terapéutica a seguir en un paciente
con SPH es el pronto reinicio de la medicacion dopaminér-
gica, ya sea por via oral o a través de sonda nasogastrica,
si estas no son opciones viables se puede optar por
apomorfina®. Dantroleno es un tratamiento alternativo en
caso de presentar elevacion de CPK y riesgo de insuficien-
cia renal, o si la rigidez provoca fallo respiratorio. Existen
reportes de tratamiento con terapia electroconvulsiva' y
con pulsos de corticoides'.

Estos pacientes, a menudo requieren de cuidados inten-
sivos, con soporte ventilatorio y monitorizacion de presion
venosa central; estan recomendados también antipiréticos,
reposicion hidrica y medidas fisicas en caso de hipertermia.
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Multineuritis craneal como
comienzo de lupus eritematoso
sistémico: un reto diagnéstico

Cranial mononeuritis multiplex as the initial
manifestation of systemic lupus
erythematosus: A diagnostic challenge

Sr. Editor:

La multineuritis craneal (MC) es infrecuente y su diagnostico
etiolodgico es dificil, ya que puede ser secundaria a diversas
entidades'. La etiologia infecciosa y la etiologia inflamatoria
pueden ser dificiles de diferenciar. La resonancia magnética
(RM) y el liquido cefalorraquideo son UGtiles para orientar la
causa de la MC. Presentamos el caso de un paciente con
MC que supuso un reto diagndstico puesto que inicialmente
se asocid a una infeccion por virus herpes simple (VHS),

Figura 1

siendo diagnosticado finalmente de un lupus eritematoso sis-
témico (LES) tras la aparicion de sintomas caracteristicos
de esta enfermedad. Son anecdoticos los casos descritos en
la literatura de MC secundaria a LES? y en especial como
comienzo de la enfermedad. Se trata de un varon de 42
anos, con antecedentes de espasmo hemifacial por para-
lisis facial izquierda en la adolescencia y herpes labial de
repeticion.

Consulto por disestesias hemifaciales izquierdas, orien-
tandose como neuralgia de la segunda rama de trigémino
izquierdo. Se inici6 tratamiento sintomatico y dada la escasa
mejoria se solicito RM craneal que evidencié un engro-
samiento del v par craneal (PC) izquierdo (fig. 1). Dado
que un mes antes habia presentado una infeccion por her-
pes labial, se orientdé como afectacion retrograda por VHS.
Nueve meses después el paciente reconsulta por empeora-
miento de las disestesias en la zona de la segunda rama
de nervio trigémino, con aparicion de diplopia por para-
lisis de vi par izquierdo. Se realizé nueva RM craneal que
mostro persistencia del engrosamiento de la segunda rama

En el estudio axial en T2 y axial T1 con saturacion de grasa poscontrate se observa un engrosamiento uniforme y captacion

de contraste de la rama maxilar del v PC izquierdo desde el cavum de Meckel hasta la fosa pterigopalatina. En el coronal T1 se
observa un engrosamiento nodular de la rama mandibular de este mismo vPC izquierdo en el agujero oval.
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