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OBJETIVOS:

CONVULSIONES — EPILEPSIA:

- Realizar la evaluacién del paciente con pérdida de conocimientos y movimiento anormales
priorizando el diagnéstico y el tratamiento inicial segun sus causas, y gravedad.

- Comprender la importancia del interrogatorio y del examen fisico como herramienta diagndstica
inicial del paciente con convulsiones en el contexto prehospitalario, en el servicio de urgencias, en
sala general y en cuidados criticos.

- Conocer e interpretar los estudios complementarios disponibles para el diagndstico inicial y sus
diagnésticos diferenciales.

- Revisar la clasificacion, la fisiopatologia, las complicaciones, el manejo terapéutico de las
convulsiones y cuando considerar el cuadro como epilepsia.

INSUFICIENCIA ADRENAL:

- Identificar la etiologia, la evaluacién de laboratorio y las opciones de tratamiento disponibles para
la insuficiencia suprarrenal. Identificar y tratar una crisis adrenal.

- Analizar los criterios de internacidn, la interconsulta con el especialista y el seguimiento
ambulatorio.



NEUROPATIAS:

- Realizar la evaluacién del paciente con déficit neuroldgico priorizando el interrogatorio y el examen
fisico como herramienta diagnostica inicial ante la sospecha de neuropatia periférica (NP) como
manifestacion de la enfermedad sistémica autoinmune.

- Repasar la fisiopatologia, clasificacion, complicaciones y prondstico de la NP con especial atencién
en la mononeuritis multiple (MNM).

- Conocer e interpretar los estudios complementarios disponibles para el diagnéstico de la MNM y
sus diagnésticos diferenciales.

- Analizar los hallazgos tipicos de la electromiografia asociada con la NP y en particular con la MNM.
- Discutir los criterios de internacién e interconsulta con el especialista.

- Evaluar las opciones de tratamiento y manejo disponibles para la NP y la MNM.

- Revisar la importancia de mejorar la coordinacion de la atencidn entre los miembros del equipo
interdisciplinario para mejorar los resultados de los pacientes afectados por NP y su seguimiento
ambulatorio.



Recordatorio: Milagros, de 23 afos (actualmente), recibié previamente diagndstico de lupus
eritematoso sistémico (LES), con compromiso en dominios constitucional (astenia, decaimiento,
febricula), articular (poliartritis simétrica de predominio en pequefias articulaciones de manos y
mufiecas, acompafiada de rigidez matinal), seroso (pericarditis), cutdaneo (alopecia, fotosensibilidad,
fendmeno de Raynaud), hematoldgico (leucopenia, linfopenia, y en Ultima internaciéon anemia
hemolitica autoinmune), inmunoldgico (FAN positivo, complemento disminuido, Ac Anti ADN, Ac.
Anti SM, Ac. Anti Ro positivos) y sindrome nefritico por glomerulonefritis. Medicada con
hidroxicloroquina 200 mg cada 12 horas, prednisona 5 mg/dia, mofetil micofenolato 1 g cada 12
horas.

Milagros, estando de vacaciones en Punta del Este (Uruguay) consultdé en un centro de salud de
dicha localidad por dolor en la pierna y el pie derecho de 2 semanas de evolucién, le indicaron
reposo, paracetamol 2 gramos por dia y control con su médico de cabecera. En cuanto a las
caracteristicas del dolor lo refiere como una especia de “quemazdén” y hormigueos. Niega edemas,
signos de flogosis, traumatismos.

A los 15 dias concurre a control con Hernan, refiriendo empeoramiento de los sintomas iniciales,
agregando compromiso del miembro superior izquierdo con hormigueo, ardor y debilidad muscular
con pérdida de la fuerza de la mano izquierda y del miembro inferior derecho.

Hernan decide internarla en el sanatorio para continuar estudios y tratamiento.

Al examen fisico se encuentra lucida, ubicada en tiempo y espacio. Signos vitales: PA 105/60 mmHg
/ FC 80 Ipm / FR 20 cpm / T 36°C. Palidez de piel y mucosas. Facie cushingoide. Presenta en el
miembro inferior derecho: “pie caido” con incapacidad para realizar la dorsiflexién del pie, marcha
en "steppage", hipoestesia en la cara lateral de la pierna y dorso del pie con disminucién del reflejo
aquileo. En el miembro superior izquierdo presenta debilidad para extender dedos/mufieca,
debilidad en la mano y disminucion de los reflejos tricipital y braquiorradial. Adema3s, se observa en
los pulpejos de los dedos de ambas manos lesiones palpables menores a 0,5 cm, de color rojo-
violaceo.




Laboratorio general realizado en la primera consulta:

Determinaciones ‘ Resultados Determinaciones ‘ Resultados
Htco; Hb 27%; 9 g/dl ASAT; ALAT 30 UI/L; 28 UI/L
Plaquetas 110.000/mm?3 Calcio i6nico 5,5 mg/dI
Leucocitos 11000/ulL (N 60%, L 28%, M | KPTT 40"

8%, E2%B 2%) TP 12”
VES 110 mmenla 1° hora FAL 110 UI/L
PCR 100 mg/dl (< 0,5 mg/dl) LDH 140 UI/L
Glucemia 60 g/dL GGT 32 UI/L
Uremia 38 mg/dL CPK 100 U/L
Creatininemia 1,1 mg/dL Bilirrubina total 2,1 mg/dL (Bl: 1,6

mg/dL)

Na*; K* séricos 135 mEq/l; 3,5 mEq/I Sedimento de Orina Normal

Estudios complementarios:

>

Laboratorio: dosaje de téxicos en orina negativos; cortisol plasmatico a las 08:00 h de 20
ug/dL; hormonas tiroidea en rango normal; serologias virales negativas (VIH; VHB; VHC;
EBV; HZV; HVS 1 y 2; CMV); laboratorio inmunoldgico (Anticuerpos Antinucleares 1/80;
Anticuerpos anti-ADN 1/200; Complemento C3: 38 mg/dL; C4: 5 mg/dL ; Anticardiolipinas,
Anti-B2-glicoproteina |, Anticoagulante Lupico fueron negativos; los anticuerpos: C-ANCA y
P-ANCA negativos); Vitamina B12 sérica: 299 pg/mL ; Acido félico: 17 ng/ml.

Tomografia axial computada (TAC) de crdneo sin contraste: el informe preliminar no
presentd alteraciones.

Estudio citofisicoquimico del liquido cefalorraquideo: normal

El electromiograma (EMG) y el estudio de conduccidn nerviosa de los miembros: mostré
una lesidn axonal con disminucién de la amplitud asimétrica de los potenciales de accion
motores y sensitivos en los nervios periféricos explorados (peroneo, tibial, cubital, radial)
con velocidades conservadas sin desmielinizacion.

RNM de cerebro y médula con contraste no mostro alteraciones.

Neurografia por RNM del nervio peroneo comun y sus ramas, estudio pendiente.

Se plantea la utilidad de realizar biopsia de nervio periférico y muscular.

PREGUNTAS GUIA:

v

ASRNIEN

<\

éldentifique el sintoma principal, los sintomas asociados y construya la lista de problema?
¢Coémo interpreta los datos del examen fisico?

Proponga el sindrome responsable del cuadro clinico de la paciente

éQué sintomas y signos presenta el sindrome polineuropdtico y cudl es su causa mds
frecuente?

¢Describa el mecanismo fisiopatoldgico responsable del cuadro clinico de la paciente?




ASRNENIEN

\

¢Cudl es la prevalencia en la poblacion segun la edad de la neuropatia periférica NP?

¢Qué manifestaciones neuroldgicas se asocian al LES?

éEnumere las posibles causas de NP y en particular de la mononeuritis multiple (MNM)?
éSegun el tiempo de evolucion las NP pueden ser agudas, subagudas, cronicas o
recurrentes? ¢ Puede dar un ejemplo de una NP aguda y una NP crénica?

éLa MNM secundaria a vasculitis en el LES es una complicacion frecuente?

¢El electromiograma puede diferenciar a las neuropatias en axonal, desmielinizantes o
mixtas?

Discuta las caracteristicas de la neuropatia periférica segun su clasificacion en:
mononeuropatias, neuropatias multifocales, polineuropatias, sistémica o segmentaria
(polirradiculoneuropatia), simétrica o asimétrica; distal o proximal, motora, sensitiva,
autondmica o mixta.

¢Qué estudios complementarios solicitaria para confirmar o descartar su diagndstico? ¢ Estd
de acuerdo con los estudios solicitados?

¢Qué opciones terapéuticas especificas estdn disponibles para el manejo del paciente con
NPy MNM?

¢El dolor neuropdtico se puede tratar eficazmente con estabilizadores de membrana,
antiepilépticos y antidepresivos triciclicos?

¢Qué rol juega la rehabilitacion en pacientes con neuropatias?

Estudio electrofisiolégico normal:
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e Interpretacion del cuadro: recibido los resultados de exdmenes complementarios, se
interpreta como mononeuritis multiple severa por actividad IUpica, con compromiso
sensitivo y motor. Se indica pulso de corticoides (metilprednisolona 500 mg/dia por 3 dias
endovenoso), ciclofosfamida 1 gramo por mes endovenoso por 6 meses, con buena
respuesta.

¢ Indicaciones al alta: prednisona 40 mg/dia via oral, hidroxicloroquina 200 mg ¢/ 12 h via
oral, ciclofosfamida mensual, pregabalina 150 mg ¢/12 h via oral (luego de titulacién desde
dosis mas bajas), calcio, vitamina D y trimetoprima/sulfametoxazol 160/800 mg via oral tres
veces por semana para prevencion de Pneumocystis jirovecii. Se pauta rehabilitacién diaria
en centro especializado para recuperacidon neuroldgica.

Segunda parte

Aproximadamente a los dos meses del alta Milagros, abandond todo el tratamiento indicado en
forma abrupta.

Cuadro actual: consulta al servicio de guardia, acompanada por su madre. Segun el relato del
familiar, la paciente se encontraba en la cocina cuando sufrié una caida desde su propia altura,
seguida de “sacudidas” del hemicuerpo derecho extendiéndose al hemicuerpo izquierdo, afectando
los cuatro miembros y la cabeza, con desviacién de la mirada, sialorrea y pérdida de control de
esfinteres. El episodio duré menos de cinco minutos. Previo a su recuperacion completa se mostro
confundida y desorientada. La paciente llevaba dos semanas sin tomar los 40 mg diarios de
prednisona que tenia indicada. Desde entonces pasaba mas tiempo en cama refiriendo fatiga,
dificultad para mantener la concentracidn en el estudio, dejé de ir al gimnasio por “falta de ganasy
fuerza”, malestar general, dolor abdominal difuso tipo cdlico, intermitente, y ansiedad. Agregando
en los ultimos dias nauseas, vomitos alimenticios, cefalea moderada holocraneana, mareos e
irritabilidad. Estos sintomas empeoraron el dia previo al evento. Negaba episodios similares,
antecedentes personales y familiares de epilepsia, traumatismo de craneo, consumo de alcohol o
drogas.

Al examen fisico se encontraba, bradipsiquica, lucida, ubicada en tiempo y espacio. Signos vitales:
PA 80/50 mmHg / FC 110 lpm / FR 24 cpm / T 36°C / SO2 98 % respirando aire ambiente. Tilt test
positivo.

Palidez y sequedad de piel y mucosas. Obesidad centripeta (cara de luna llena, giba dorsal), atrofia
cutanea con estrias rojas vinosas. Pupilas intermedias isocéricas y reactivas. Movimientos oculares
normales sin nistagmos. Escala de coma de Glasgow 15/15. Sin signos meningeos ni déficit
neurolégicos agudos con reflejos osteotendinosos (ROT) conservados. Sin compromiso articular
activo. Ingurgitacion yugular ausente. El examen cardiaco evidenciaba: ritmo regular, ruidos normo
fonéticos, dos ruidos en los cuatro focos y silencios libres sin desplazamiento del choque de punta.
Los miembros inferiores presentaban edema leve con Godet (+). El resto de la exploracién no
mostraba alteraciones.



e Laboratorio de ingreso a guardia:

Determinaciones ‘ Resultados Determinaciones ‘ Resultados
Htco.; Hb 30%; 10 g/dl ASAT 35 UI/L
Plaquetas 100.000/mm3 ALAT 28 UI/L
Leucocitos 8500/uL (N 35%, L 45%, M | Bilirrubina total 1,2 mg/dL (BI: 0,8
8%, E 10 % B 2%) mg/dL)
VES 60 mmenla1° hora FAL 110 UI/L
PCR 80 mg/dl (< 0,5 mg/dl) LDH 160 UI/L
Glucemia 60 g/dL GGT 32 UI/L
Uremia 45 mg/dL CPK 300 U/L
Creatininemia 1,2 mg/dL Calcio i6nico 5,5 mg/dI
Na*; K* séricos 122 mEq/I; 5,5 mEq/I Sedimento de Orina Normal
pH 7,40 EB 2 mEqg/L
Pao, 90 mmHg HCO; 24 mEqg/L
PaCO; 35 mmHg Sat. Arterial de O, 98%
KPTT 35” Sub unidad beta-hCG | Negativa
TP 12”

e Laboratorio diferido:

Dosaje de toxicos; Cortisol plasmdatico; Hormonas tiroidea; Serologias; Laboratorio inmunolégico

(Anticuerpos Antinucleares; Anticuerpos anti-ADN; Complemento C3 y C4; Anticardiolipinas (ACA),
Anti-B2-glicoproteina |, Anticoagulante Lupico (AL); Autoanticuerpos antineuronales especificos
como anti-NMDAR, anti-LGI1, anti-CASPR2 en suero y liquido cefalorraquideo:

Determinaciones

Resultados

Determinaciones

Resultados

CMV; VZV; Enterovirus;
EBV; HHV 6y 7

en LCR

Dosaje de toxicos en Negativos para cocainay | C3; C4 45 mg/dL; 6 mg/dL
orina marihuana
Cortisol sérico 4pg/dL TSH; T4 libre 4,5 mUl/L; 1 ng/dL
08 AM
ACA IgG; IgM 12 GPL U/mL; 15 Anti-B2-glicoproteinal | 5 U/mL
MPL/mL
AL Negativo VDRL No reactivo
Anti-NMDAR sérico y en Positivos Anti-LGI1; anti-CASPR2 | Negativos
LCR sérico y en LCR
Anti-ADN >250 Ul/mL Anti-Sm; Anti-P rib Positivos
Serologia VIH Negativa PCR para TBC en LCR Negativa
Panel viral: HSV; VHZ; PCR en LCR Negativas Bandas oligoclonales Positiva




e Electrocardiograma:
Ritmo sinusal, FC 100 Ipm, PR 0.12”. AQRS +60°. QTc 0.40”. QRS < 0.10”. Sin alteraciones del
segmento ST ni de la onda T. Con buena progresion de R en las precordiales.

e Tomografia axial computada (TAC) de craneo sin contraste:
Técnica: Se obtuvieron multiples secciones axiales del cerebro desde la base del craneo hasta el
vértice. Se reconstruyeron ventanas del cerebro y de los huesos en el plano coronal y sagital. Se
revisaron las imagenes en ventanas de cerebro, subdural y ésea.
Hallazgos: Parénquima: no existe evidencia de efecto masa, hemorragia intracraneal aguda, o
infarto de territorio extenso. Ventriculos y espacios extra axiales: el tamafio y la morfologia
ventricular son normales. Huesos, senos paranasales y células mastoides: sin alteraciones.

e Estudio cito fisicoquimico del liquido cefalorraquideo:
Aspecto cristal de roca, presion de apertura 15 cmH,0; proteinorraquia 60 mg/dl; glucorraquia 70
mg/dl; lactato 2 mmol/L; citologia: 18 elementos/mm?3 a predominio de mononucleares. Examen
bacterioldgico directo (Gram): negativo, cultivo negativo (Interpretacién: liquido claro, estéril, con
presion de apertura en el limite superior, leve hiperproteinorraquia, glucorraquia normal vy
pleocitosis linfocitaria leve)

e Electroencefalograma: solicitado por guardia.
Se realizé 24 horas después del episodio convulsivo, en vigilia, presenta ritmo alfa de fondo bien
organizado con descargas paroxisticas de puntas y ondas agudas (en recuadro azul y negro) a nivel
cortical del I6bulo temporal izquierdo con morfologia epileptiforme, sin correlato clinico durante el
estudio. Estas descargas epileptiformes indican irritabilidad cortical, pero no explican por si solas la
causa; en este contexto debemos pensar en compromiso neurolégico del lupus u otras etiologias,
por ejemplo, hiponatremia.
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EEG: realizado a las 24 horas del ingreso: en el recuadro ampliado de la derecha se observa el complejo de punta
y onda caracteristico del patrén de descarga epileptiforme.

e RNM de cerebro con contrate y Angio-RNM cerebarl: se realizé a las 48 horas del ingreso.
Se obtuvieron multiples cortes axiales: En la secuencia T1 (A) de alta resolucidon no se detectan
hemorragias. En la secuencia FLAIR (Fluid-Attenuated Inversion Recovery) (B) se muestran zonas



hiperintensas en la corteza, en la sustancia blanca subcortical, en ambos hemisferios cerebrales, asi
como en la protuberancia y el tdlamo derecho, lo cual sugiere la presencia de edema e infartos
lacunares subagudos. En la secuencia DWI (Diffusion-Weighted Imaging) (D) se observan lesiones
vasculares agudas que no aparecen en la secuencia ADC (Apparent Diffusion Coefficient) (D). En la
Angioresonancia cerebral (E), tras la administracién de contraste, se identificaron estenosis,
dilataciones multifocales, engrosamiento y realce concéntrico en la pared de arterias de pequeiioy
mediano calibre.

PREGUNTAS GUIA:

v
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Previamente habia recibido en internacion anterior pulso de corticoides y alta dosis de corticoides
al alta. Revise en que consiste un pulso de corticoides, sus indicaciones, efectos indeseables y
cuidados durante la realizacion. Repase los mecanismos de accion de los inmunosupresores
indicados y de la pregabalina (mecanismo de accion, usos, efectos indeseables, y que otras
opciones para el tratamiento de dolor neuropdtico pueden utilizarse. ¢ Por qué estima que se le
indico calcio, vitamina D y trimetoprima/sulfametoxazol?

éldentifique el sintoma principal de la consulta actual, los sintomas asociados y construya la lista
de problema?

¢Coémo interpreta los datos del examen fisico?

éProponga el sindrome responsable del cuadro clinico de la paciente?

¢Qué caracteristicas clinicas presentan estas tres entidades, lipotimia, sincope y convulsion?
¢Qué diferencia existe entre convulsion y epilepsia? ¢ Cudles son sus causas y como se clasifican?
¢Describa el mecanismo fisiopatoldgico responsable del cuadro clinico de la paciente?

¢Qué es un estado de mal epiléptico (“status epilepticus”)? ¢ Cémo se trata en la urgencia?

éLla suspension de la prednisona puede justificar el cuadro?

¢Qué manifestaciones neuroldgicas se asocian al LES?

¢Qué conducta deberia tomar el médico de emergencia con la paciente?

¢Estd de acuerdo con los estudios complementarios solicitados en el Servicio de Guardia?
¢Coémo lo interpreta?

¢éSe justifica solicitar estudios complementarios adicionales? Fundamente su indicacion.

¢Qué tratamiento indicaria para evitar la repeticion del cuadro?



v’ éQué riesgos y consecuencias puede acarrear la suspensién brusca de corticoides? ¢Qué
importancia tiene la dosis y el tiempo de administracion?

v’ Revise el cuadro clinico de insuficiencia adrenal. ¢ Qué es una crisis adrenal? ¢ Cudl son las causas
de base y los factores desencadenantes? ¢ Cudl es el tratamiento de urgencia?

e Interpretacion del cuadro:
Los datos clinicos y estudios complementarios evidencian reactivacidon del LES con afectacidn
neurolégica grave presentando: cerebritis lUpica, vasculitis de pequefios vasos e hiponatremia grave
secundaria a insuficiencia adrenal tras suspensidn brusca de los corticoides. El episodio convulsivo
puede explicarse por estas tres causas combinadas. EI manejo inicial en la sala de urgencias no
amerita la administracién urgente de anticonvulsivantes; sin embargo, es indispensable la
colocacién de un acceso venoso central para facilitar el tratamiento sistémico especifico, la
correccion de la hiponatremia, la reposicion de liquidos y la atencién supervisada con monitoreo
cardiovascular en terapia intensiva:
1.El tratamiento anticonvulsivante se inicia con una dosis de carga de fenitoina (15-20 mg/kg/ en 24
h) por via IV administrada en solucion salina al 0,9% a 50 mg/min; seguida de la dosis de
mantenimiento (5-7 mg/kg/IV ¢/ 6-8 h). Otra opcidn es el empleo de levetiracetam (500-1500 mg
IV/ ¢/ 12 h), diluido en 100 ml de cloruro de sodio al 0,9% infundido en 15 minutos.
2. Conjuntamente se realiza la correccidn de la hiponatremia, con cloruro de sodio al 3%, sin superar
los 8 a 10 mEq/L/dia o hasta alcanzar una concentracién de Na*de 130 mEq/L.
3. La terapéutica del compromiso neurolégico lupico grave se realiza con pulsos de
metilprednisolona de 1gr/dia/IV por tres dias, asociado con rituximab (1000 mg IVel diaOy 15) como
régimen de induccion y ahorrador de corticoides. La decision del rituximab sobre la ciclofosfamida
se basa en la exposicién previa de la paciente joven a la ciclofosfamida.
4. El tratamiento de la insuficiencia adrenal esta cubierto inicialmente con el pulso de
metilprednisolona y luego con la administraciéon de 40 mg de prednisona diaria indicada en el
tratamiento del LES, en esta situacidén no es necesario el empleo de hidrocortisona.

¢ Indicaciones al alta:
Prednisona 40 mg/dia via oral; hidroxicloroquina 200 mg c¢/12 h via oral; pregabalina 150 mg c/12
h via oral; calcio; vitamina D y trimetoprima/sulfametoxazol 160/800 mg via oral tres veces por
semana para prevencion de Pneumocystis jirovecii. Fenitoina 100 mg c¢/8 h; Rituximab semestral.
Continua con la rehabilitacion diaria en centro especializado para recuperacién neuroldgica.



MENSAIJE FINAL

No todo en lupus es lupus. “Una convulsién en un paciente con LES no siempre es neuro-
lupus.”

El contexto clinico es clave: “Hipotensidon + hiponatremia + suspension de corticoides =
pensar en insuficiencia adrenal.”

Nunca suspender corticoides bruscamente. “El tratamiento mal utilizado puede generar
cuadros graves y evitables.”

Un paciente puede tener mds de una causa: “En medicina real, los diagndsticos no
compiten... coexisten.”

Pensar en mecanismos, no sélo en enfermedades: “Inflamatorio, metabdlico, infeccioso o
trombético: primero el mecanismo, después el nombre.”

Priorizar causas tratables y reversible: “Antes de atribuir todo al lupus, descartar causas
corregibles como electrolitos o endocrinopatias.”

Tratar sin retrasar, pero sin asumir: “En cuadros graves se actla rapido, pero con
diagnéstico diferencial abierto.”




