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Los episodios «stroke-like»  en  el síndrome
de  Sturge-Weber

«Stroke like»  episodes  in Sturge-Weber
syndrome

Sr.  Editor:

He  leído  con  atención  el  artículo  de  Rios  et al.1 sobre  la
variabilidad  clínica  del síndrome  de  Sturge-Weber  (SSW).  En
primer  lugar,  felicitar  a los  autores  por su excelente  revi-
sión,  ya  que  trabajos  de  este  tipo  ayudan  a  conocer  mejor
el  fenotipo  del SSW en  sus  diferentes  manifestaciones.  Sin
embargo,  he  echado  en  falta  una  mayor  atención  a  los epi-
sodios  «stroke-like» (ESL),  que  con  bastante  frecuencia  se
presentan  en  este  síndrome.

Los  ESL  son  cuadros  de  déficits  focal  transitorios  atri-
buibles  a  la estasis  venosa  presente  en la  malformación
leptomeníngea,  característicos  del SSW2, que  puede  produ-
cir  trombosis  repetidas  con  infartos recurrentes  y deterioro
neurológico  progresivo.

Frecuentemente,  se plantea  el diagnóstico  diferencial
entre  la  parálisis  de  Todd  y estos  cuadros,  siendo  difícil  la
diferenciación  entre  un  origen  epiléptico  y  un origen  isqué-
mico.  La  correcta  caracterización  de  estos  episodios  tiene
interés,  ya  que  está  demostrado  que  el  tratamiento  antia-
gregante  disminuye  de  forma  clara el  riesgo  de  recurrencia
de  trombosis  y mejora  el  pronóstico  neurológico  a largo
plazo3.

La  presencia  de  ESL  en  pacientes  afectados  de SSW está
suficientemente  documentada.  Bay  et  al.4 en una  encuesta  a
neuropediatras  norteamericanos,  sobre  pacientes  con SSW,
encuentran  una  frecuencia  de  estos episodios  en  torno  al  24%
(26  de  107  sujetos  encuestados),  con una  media  de  episodios
de  1,1  mensuales.

La  obstrucción  de  las  formaciones  vasculares  en  SWS
puede  causar  estasis  en  la microcirculación  con  reducción
del  retorno  venoso,  hipoxia  y descenso  del metabolismo
neuronal5,6.  La  estasis  en la  microcirculación  es,  por  tanto,
el  mecanismo  patogénico  en estos casos.  La resolución  de
la  sintomatología  y  de  las  alteraciones  en  la RM  cerebral
sugiere  una  isquemia  reversible,  más  que  un  infarto.

El diagnóstico  de  ESL  se basa  en 2  pilares.  En primer
lugar,  la  existencia  de  un déficit  focal  transitorio  en  ausen-
cia  de  crisis  convulsiva.  El  segundo  pilar son  los  hallazgos
radiológicos  observados  en la  RM  cercana  al evento,  con
variación  del  patrón  de realce  cortical  que  se produce  en  el
parénquima  cerebral  afectado  al  comparar  con exploracio-
nes  previas;  es esperable  observar  una  intensificación  del
realce  e  incluso  de su  extensión,  con tendencia  a revertir  a
las  pocas  semanas  coincidiendo  con la  recuperación  clínica.
Este  patrón  de realce  puede  traducir  también  cambios
postictales,  pero  suele  relacionarse  habitualmente  con
estatus  epiléptico.  La  restricción  a la  difusión  en el  área
cortical  afectada,  en  relación  con  el  edema  citotóxico,  es
un hallazgo  descrito  tanto  en  el  episodio  epiléptico  como  en
el  isquémico,  y  en ambos  casos  tiende  a revertir,  por  lo que
resulta  de escaso  valor  diferencial.  Los  hallazgos  en  RM, por
tanto,  pueden  solapar  un  origen  postictal  o  isquémico  del
evento,  siendo  preciso  integrar  con  la información  clínica
para  orientar  hacia  una  parálisis  de Todd  o  hacia  un ESL.

El interés  de diagnosticar  de  forma  adecuada  este tipo  de
episodios  radica  en  los beneficios  del tratamiento  antiagre-
gante  con  aspirina.  En  la  literatura  hay  descritos  de  formas
anecdótica  varios  casos  que  demuestran  el  beneficio  de  la
aspirina  en  la  profilaxis  de los ESL3,7,8. En  2011,  Bay  et  al.4

demostraron  no  solo  una  reducción  importante  del  número
de  estos  episodios,  sino  también  del número de convulsiones
tras  el  inicio  del tratamiento  antiagregante.  Esto  es lógico
si  tenemos  en  cuenta  que  el  foco  epileptógeno  en  el  SSW  se
desarrolla  en  la zona subyacente  de la  angiomatosis  pial  y
la  recurrencia  de las  crisis  puede  estar  ligada  al defecto  de
perfusión  producido  alrededor  del  foco  epileptógeno.

En  la  serie  referida  de Bay,  el  39%  de los  sujetos  pre-
sentaron  complicaciones  del tipo  de  hematomas  y epistaxis
discretas  que  no  obligaron  a suspender  el  tratamiento.  No
hay  consenso  respecto  al momento  de  iniciar  tratamiento
antiagregante  en  estos  niños y  se necesitarían  estudios  pros-
pectivos  para  determinarlo.

Por  tanto,  es importante  tener  en  cuenta  al  existencia  de
estos  episodios  en la  población  afectada  de SSW  y realizar
un diagnóstico  correcto,  ya  que  el  tratamiento  antiagre-
gante  puede  mejorar  la  situación  clínica  del  paciente,  no
solo  evitando  la  aparición  de nuevos  episodios,  sino  incluso
disminuyendo  la frecuencia  de crisis  convulsivas.
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Tirotoxicosis facticia y trastorno de  la
conducta alimentaria

Thyrotoxicosis factitia  and  eating disorders

Sr.  Editor:

Los trastornos  de  la conducta  alimentaria  representan  enfer-
medades  graves  por su frecuencia  y la  morbimortalidad
asociadas.  La anorexia  nerviosa  restrictiva  (ANR)  se carac-
teriza  por  una  pérdida  ponderal  inducida  y mantenida  por
el  propio  paciente,  que  conduce  a  una  malnutrición  prolon-
gada.  Se  asocia  con complicaciones  cardíacas  hasta  en  el
80%  de  los  pacientes1.  Entre  las  alteraciones  estructurales
aparece  una  disminución  de  la  masa  miocárdica  y,  entre  las
funcionales,  diferentes  alteraciones  del ritmo  y  prolonga-
ción  del  intervalo  QTc;  en  ocasiones  secundarias  a  trastornos
electrolíticos1,2.

Se  presenta  el  caso  clínico  de  una  adolescente  de  16  años
de  edad,  que  consulta  en  Urgencias  por sensación  de  mareo.
Como  antecedentes  de  interés  destaca  una  ANR en  segui-
miento  en  su  centro  de  salud  mental,  con amenorrea
secundaria  de  6 meses  de  evolución.  En  la exploración  física
presenta:  TA 109/62  mm  Hg,  FC 146  lpm,  temperatura  36 ◦

C

e  IMC  de  14,66  kg/m2 (-2,04  DE),  con aspecto  de  desnutri-
ción  importante  y soplo  sistólico  i-ii/vi en el  borde  esternal
izquierdo.  Ante  la  presencia  de  taquicardia  se realiza  un
ECG  interpretándose  inicialmente  como  taquicardia  supra-
ventricular,  por lo que  recibió  maniobras  vagales  y 2  dosis
de  adenosina  iv,  observándose  posteriormente  un  bloqueo
AV  de  segundo  grado  que  condujo  a su ingreso  para  monito-
rización  en  la UCI.  El  hemograma,  la  gasometría  y  los iones
en  sangre  fueron  normales.  Al  ser reevaluada  el  cardiólogo
confirmó  que  se trataba  de  una  taquicardia  sinusal  sobre  un
bloqueo  AV  de  primer  grado  que  ocultaría  las  ondas  P en  el
episodio  de  taquicardia,  pasando  a  permanecer  ingresada  en
el  Servicio  de  Psiquiatría.  La  clínica,  así  como  las  constantes
vitales,  mejoraron  en  las  primeras  horas  del ingreso.

Dentro  de  los  estudios  se incluye  determinación  de hor-
monas  tiroideas  que  muestra  tiroxina  libre (T4L):  7,86  ng/dl

(VN  0,65-1,4)  y  triiodotironina  total  (T3  T):  6,09  ng/ml
(VN  0,9-2),  con  tirotropina  (TSH)  0,03  �UI/ml  (VN  0,36-
5,5),  datos  compatibles  con  hipertiroidismo.  Se instauró
tratamiento  con  un antitiroideo  (tiamazol)  a  dosis  de
0,8  mg/kg/día  y  propranolol  a  dosis  de 1 mg/kg/día  como
coadyuvante.  Explorando  de nuevo  a la  paciente  no  se
detectó  bocio,  temblor  distal  ni presencia  de  exoftalmos,
negando  la  ingesta de ningún  tipo  de  preparado  o  medica-
ción.

Se  completa  el  estudio  de hipertiroidismo  solicitando
anticuerpos  antitiroideos:  antitiroglobulina  93  U/ml  (VN  5-
60)  y  antiperoxidasa  269  U/ml  (VN  5-60).  Los  niveles  séricos
de  anticuerpos  estimulantes  del tiroides  (TSI)  eran  inde-
tectables  y  la  ecografía  tiroidea  muestra  una  glándula  de
configuración  y  ecogenicidad  normales.  Se realizaron  deter-
minaciones  seriadas  de  hormonas  tiroideas  (tabla  1).

Ante  el  rápido  descenso  de  los  valores  de hormonas
tiroideas3,  los  resultados  de las  pruebas  complementarias  y
la  exploración  física  con ausencia  de bocio,  se sospechó  una
ingesta  de hormonas  tiroideas  de  forma  subrepticia.  Esta  se
confirmó  posteriormente  al  comprobar  la  presencia  de  com-
primidos  de 100  y  200  �g  de  levotiroxina  escondidos  entre  los
objetos  personales  de la  paciente,  por lo  que  se suspendió
el  tratamiento  con  antitiroideos  el  día 14  (tabla  1).

La  tirotoxicosis  es  el  síndrome  clínico  resultante  de la
exposición  tisular  a  niveles  elevados  de hormonas  tiroideas.
En  la  mayoría  de las  ocasiones  esta  situación  es debida  a
un  hipertiroidismo,  término  reservado  para  sobreproducción
de hormonas  tiroideas  por  la  glándula  tiroides4.  El hiperti-
roidismo  es una  enfermedad  poco  común  en  la infancia5,6,
siendo  la causa  más  frecuente  la  enfermedad  de  Graves,
caracterizada  por la presencia  de  bocio  y  TSI.  Las  hormonas
tiroideas  poseen  un  efecto  cronotrópico  e  inotrópico  positi-
vos  y  su exceso  puede  causar diversos  tipos  de taquicardias
auriculares  y  ventriculares7,  formando  parte  por  tanto  del
diagnóstico  diferencial  de las  mismas.

La tirotoxicosis  facticia  se  caracteriza  por  la  ingesta  de
un  exceso  de  hormonas  tiroideas  de  forma  intencionada  o
accidental8. En  relación  con  esta  afección  presentamos  el
caso  de una  adolescente,  destacando  el  interés  de incluir
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