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Cartas al Editor

Réplica
Sr. Editor:

Hemos leído con atención la réplica del Dr. Verdú et al1 so-

bre nuestro artículo acerca de un caso de síndrome de Rasmus-

sen y agradecemos el interés que han mostrado en su análisis.

Tenemos experiencia previa en pacientes con síndrome de

Rasmussen, lo cual facilitó que el diagnóstico de sospecha pu-

diera establecerse tan precozmente2.

Las manifestaciones motoras de la enfermedad que se descri-

ben corresponden a mioclonías corticales y no a crisis epilépti-

cas. A pesar de que sabemos que éstas son características, en

nuestro caso no se habían puesto de manifiesto todavía, y sí las

mioclonías corticales, por lo que el EEG era normal. Esto se ex-

plica porque las mioclonías de las epilepsias mioclónicas pro-

gresivas y síndromes afines (epilepsia parcial continua y mioclo-

nías de acción-intención posthipoxia de Lance y Adams) son de

naturaleza cortical refleja. En estas enfermedades, los estímulos

aferentes somatosensoriales, transmitidos a traves del lemnisco

medial al núcleo ventral posterolateral del tálamo, provocarían

una “descarga epiléptica” subsecuente que, a su vez, se propa-

garía por vía corticopiramidal produciendo una mioclonía focal

(descarga hipersíncrona) en el electromiograma. En consecuen-

cia, se podría establecer una secuencia creciente de despolariza-

ción parcial en la corteza sensitivomotora como sigue: mioclo-

nías corticales reflejas, mioclonías corticales espontáneas,

epilepsia parcial continua y crisis motoras con marcha con o sin

generalización secundaria3,4. Otros autores describen casos simi-

lares donde el EEG es normal en más del 50 % de los pacientes

durante los episodios de mioclonías corticales. Sólo el EEG de

premediación retrógrada puede mostrar alteraciones. En otras

ocasiones las sacudidas pueden ser inducidas con estimulación

magnética transcraneal3-5. Ninguna de estas dos técnicas se apli-

caron a nuestro paciente.

Queremos resaltar un aspecto clave como es el fenómeno de

grasping que nuestro paciente padecía y que es la manifestación

clínica inicial de una hemiparesia contralateral6, lo que sí corres-

ponde a la atrofia cortical que en técnicas de imagen pudimos

comprobar. Estos hechos ponen de manifiesto la enfermedad lo-

calizada de forma unilateral de nuestro paciente, circunstancia

que el Dr. Verdú cuestiona. En algunos casos, la evolución es

fluctuante y la hemiparesia se hace más o menos evidente a te-

nor de la intensidad de las mioclonías corticales. Sorprende que

el Dr. Verdú et al no hagan ningún comentario acerca del gras-

ping que es un signo de tanto valor semiológico7.

Estamos de acuerdo con el Dr. Verdú et al acerca de los co-

mentarios sobre la sensibilidad de las pruebas neurorradiológi-

cas funcionales.

La naturaleza autoinmune del trastorno nos parece probada

como se demuestra en nuestro artículo1, tanto por los hallazgos

de laboratorio como por la respuesta al tratamiento con inmu-

noglobulinas y esteroides.
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En consecuencia, y considerando que nuestro enfermo pre-

sentaba mioclonías corticales y no tics, corea ni otros movi-

mientos extrapiramidales; el gra sping de la mano izquierda

como inicio distal de una paresia contralateral a la atrofia corti-

cal evidenciada en las técnicas de neuroimagen, así como las

alteraciones autoinmunes ya referidas en el artículo, es lícito

conjeturar como verosímil el diagnóstico de síndrome de Ras-

mussen de nuestro paciente.

Creemos que los argumentos en los que se basa el Dr. Verdú

et al son tan cuestionables como lo es su sugerencia alternativa,

es decir, el término PANDAS (enfermedad neuropsiquiátrica au-

toinmune pediátrica relacionada con la infección por estrepto-

coco).

En último término, creemos que nuestra dilatada experiencia

clínica permite establecer el diagnóstico diferencial entre la en-

fermedad de los tics, una corea, ya sea reumática o lúpica, y

otros trastornos del movimiento.

Las manifestaciones clínicas iniciales del síndrome de Ras-

mussen son heterogéneas, y es obvio que nuestro caso es atípi-

co, de aquí su interés, tanto por su sintomatología como por su

evolución favorable como respuesta al tratamiento. Estas son

las razones que nos indujeron a su publicación.
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