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Subluxacion atloidoaxoidea
idiopética: unacausainfrecuente
demielopatia

L a subluxacién no traumética atl oidoaxoidea
esun proceso infrecuente, descrito en 1830 por
Bell [1]. Consiste en el desplazamiento poste-
rior de la apdfisis odontoides respecto al arco
anterior del atlas, debido alainsuficiencia del
sistemade fijacion de ambas estructuras 6seas,
fundamentalmente el ligamento transverso.
Dicha inestabilidad se incrementa con los
movimientos de flexion cervical. Al compri-
mir las estructuras del canal medular produce
mielopatia por efecto mecanico o vascular.

Aunquelacausamésfrecuenteespostraumati-
ca, se han descrito casos secundarios: artritis
reumatoide[2], postinfecciosa (enfermedad de
Grisel) [1], mucopolisacaridosis [3,4], sindro-
me de Down [1], artritis psoriasica [5] y en
enfermos renales cronicos tras afios de hemo-
didisis[1,6]. Laformaidiopética se atribuye a
estadosdehiperlaxitud del ligamentotransverso.

Clinicamente se manifiesta como torticolis
y un sindrome medular subagudo de afecta-
cion devias largas, sin radiculalgia[1].

El tratamiento consiste en lafijacion quirdrgi-
caqueestabilizalaprogresividad del cuadro[1].

Presentamosun caso de subl uxaciéndeodon-
toides idiopética que se manifesté como clau-
dicaciondemiembrosinferioresenladeambu-
lacion y cuyo diagnéstico se establecié por
resonancia magnética cervical.

Se trata de un varén de 70 afios de edad,
intervenido de hernia discal a nivel de
12.2dorsal y 1.2 lumbar hace 30 afiosy tratado
detubercul osispulmonar hace 13 afios, diabé-
tico tipo Il desde hace 3 afios en tratamiento
con antidiabéticos orales.

Consultapor presentar desde hacetres meses
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Figura 1. Imagen T, potenciada sagital de RM de la
unién craneovertebral, que evidencia hipersenal con
afilamiento intramedular a nivel de C1 por compre-
sién extrinseca (flechas)

dolor cervical y lumbar irradiado, respectiva-
mente, amiembros superiores einferiores. Re-
fieresensaci 6n dequemazén en miembrosinfe-
rioresy torpezaparalamarcha, queseincrementa
conforme aumenta la distancia recorrida.

En laexploracion fisica destacaba unatalla
de 160 cm y 90 kilogramos de peso. Se apre-
ciaba hipertrofia parotidea.

La exploracion neurol 6gica objetivo: hipe-
ralgesiay sensibilidad vibratoriadisminuidaen
miembros inferiores, reflejos osteotendinosos
muy vivosy simétricos. Lamarchaerainestable
contendenciaaampliar labase de sustentacion.

El estudio hematol dgicoy perfil bioquimico
general, hormonastiroideas, vitamina Bi2, &ci-
do fdlico, cortisol basal, factor reumatoide,
proteina C reactivay antiestreptolisina O fue-
ron normal eso negativos. Presentabaanticuer-
pos frente a virus de hepatitis B. La serologia
a virus de la hepatitisC, sifilis y Borrelia
fueron negativas. El andlisis de orina, sedi-
mentoy cortisol libreurinariofueronnormales.

L a resonancia magnética craneal mostro al-
gunas hipersefial es de pequefio tamarfio en am-
bos centros semioval es sugestivas deisquemias
lacunares. Las velocidades de conduccion ner-
viosaevidenciaronunalevepolineuropatiamix-
ta. Los potencial es evocados somatosensoriales
estaban alterados en miembros inferiores. La
resonancia magnética cervical (RMC) objetivo
unaestenosis del canal medular por la existen-
cia de una imagen extradural con compresion
medular anivel de1.2(C1) y 2.2 (C2) vértebras
cervicales. Laradiografia de columna cervica
en reposo, flexion y extension méxima, y la
tomografia axial computarizada de charnela
occipitocervical evidenciaron la existencia de
una odontoides con desplazamiento posterior
respecto al arco anterior del atlas de 5 mm.

Trasvaloracién por neurocirugia, seintervino
quirdrgicamente practicandose ampliacion del
rebordeposterior del agujero magno, extirpacion

Figura 2. TAC a nivel de C1, que evidencia distan-
ciamiento de la odontoides respecto al arco anterior
del atlas (flechas).

del arcoposterior deC1, artrodesi soccipitocervi-
cal confijacionalas2.2 3.2y 4.2vértebrascervi-
calesy colocacion de injertos 6seos en las lami-
nas desde la 2.2 hasta la 5.2 vértebras cervicales.

El paciente present6 buena evolucion
postoperatoria. Tras un afio de seguimiento,
mantieneladeambul aci6n sin deterioro neuro-
16gico afadido al existente previo alacirugia.

Enlasubluxacion atloidoaxoidea, el examen
mediante RM C de un proceso medul ar subagu-
do progresivo objetiva una disminucion del
canal raquideo por unacompresién extrinseca,
localizada en la regidn cervical superior, que
sugiereel diagndstico. Laconfirmaciénsereali-
za mediante radiografia cervical convencional
lateral y tomografiacervical computarizada. El
espacio odontoat|oideo (distanciaentreel borde
posterior del arco anterior del atlas a borde
anterior de la apdfisis odontoides) que no debe
superar €l limite de los 2 mm en el adulto [7],
alcanzabaen nuestro caso 5 mmdedistancia. La
inestabilidad se haciamas patente en los estudios
cervicales deflexion y extensién maxima.

LaRMZCtieneunaeficaciamuy superior ala
TAC y a la mielografia en su diagnéstico
incluso etiolégico [8].

La evolucion tras la cirugia suele ser la
estabilizacién clinica del paciente, como en
nuestro caso.

Independientementedelafijacion quirirgi-
ca que estabiliza la progresividad del cuadro
[1], sedeben descartar y tratar etiopatogénica-
mente las formas secundarias.
[http://mmw.revneurol.com/3111/j111097.pdf]
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Miastenia gravis y distiroidismo
autoinmune tras linfoma

Diversasenfermedadesautoinmunessehanvin-
culado contumoresmalignoseimplicado como
factor de riesgo parala aparicién de linfomas.

Lacoexistenciade miasteniagravis (MG) y
linfoma es excepcional, e incluso més infre-
cuentesi setratade un linfomaextratimico. Su
aparicion puedeser previa, simultaneao poste-
rior a cuadro neuroldgico [1]. Se han emitido
diferentes hipoétesis para explicar el mecanis-
mo subyacente a dicha relacion, como un de-
fecto primario en lainmunorregulacion [2] o
secundario al propio linfoma o al tratamiento
quimiotergpico del mismo [3], asi como la
posibilidad de MG como sindrome paraneo-
plésico relacionado con un linfoma [4].

La enfermedad tiroidea autoinmune puede
relacionarse con laMG, si bien esinfrecuente
[5], como también lo es la combinacién de
linfoma con distiroidismo autoinmune; salvo
en el caso del linfomade tiroides, que aparece
como secuelabien conocidadelatiroiditis[6].

No hemos encontrado ninglin caso descrito
previamente de coexistenciadelostrestrastor-
nos. disfuncion tiroidea autoinmune, MG y
linfoma. Asi pues, comunicamos €l primer
caso de aparicion simultédnea de MG e hipoti-
roidismo autoinmune en una paciente tratada
cincoanosatrasdeun linfomano hodgkiniano.

Setrata de una paciente de 53 afios, diagnos-
ticada en diciembre de 1992 de un linfoma no
hodgkiniano mediastinico, detipo centrobl asti-
codifusoenfaselVa.Laenfermarecibidtrata-
miento quimioterdpico con un primer ciclo de
ciclofosfamida, azatioprina, vincristinay pred-
nisona (CHOP) y un segundo ciclo de meto-
trexato, adriamicina, ciclofosfamida, vincristi-
na, prednisonay bleomicina(MACOP-B), trasel
cual seconsiguidunaremisionparcial. Después,
seaplicdradioterapiamediastinicacon unadosis
total de 4.140 cGy, con la que se alcanzb la
remisiéntotal, situacion quese mantienehastala
actualidad. En ningin momento sesometidé ala
paciente a trasplante de médula 6sea.

Cinco afios después de entrar en remision,
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Tabla. Mecanismos patogénicos propuestos para expli-
carlaasociacionde MGy linfoma.

MG previa, simultdnea o posterior al linfoma

Inmunodeficiencia (2)

Defecto en lainmunorregulacion (2)

MG postlinfoma

Linfoma como desencadenante de la respuesta di-
sinmune (1)

Quimioterapia como desencadenante de la respues-
tadisinmune(3)

Enfermedad injerto contra huésped crénica (tras
TAMO) (7,8)

Deficienciadelinfocitos T circulantescomosecuela
de las altas dosis de radioterapia (2)

MG previa alinfoma

MG como sindrome paraneopldsico (4)

comienzacon ptosisy diplopiafluctuantesjunto
condebilidad mandibular. Serealizd unaprueba
deestimulaciénconedrofonioqueresultopositi-
va, asi como latécnicade estimulacion repetitiva
en el musculo deltoides. La cifrade anticuerpos
antirreceptor de acetilcolina (AARA) en suero
dio como resultado 12,1 nmol/l (normal <0,2
nmol/l). Simultaneamente, se determinaron las
hormonas tiroideas séricas que mostraron nive-
lesdelahormonaestimulantedel tiroides (TSH):
72,99 nUl/ml (intervalo: 0,3-4,7), T4: 0,8 ng/dl
(intervalo: 0,75-2), T3: 0,7 pg/ml (intervalo:
1,64-3,45). Los anticuerpos antitiroglobulina
estabanmuy el evados, connivel esde1.342 Ul/ml
(normal <115) y los antiperoxidasatiroideami-
crosomal eran de 199 Ul/ml (normal <12).

El hipotiroidismo se trat6 con terapia susti-
tutiva (tiroxina) y parala MG seinici6 trata-
miento con piridostigmina y prednisona (en
régimen dediasalternos); estaterapiapermitio
alcanzar unaremision durante dos meses, aun-
gue posteriormentereaparecieron laptosisy la
diplopia, hechoquehamotivadoel reiniciodel
tratamiento con corticosteroides. En ningin
momento se demostro recidivadel linfoma.

Lacombinacién de MGy linfomaes excep-
cional [1]. Hasta el primer trimestre del 2000
se habian descrito 26 casos de coexistenciade
ambas entidades [1,3,4,7-14]. En la mayoria
de los pacientes, €l diagndstico inicia es de
MG o bien es un diagndstico simultaneo de
MGy linfoma[1,9-12,]. S6lo en seis casos €l
diagnéstico de linfoma fue anterior al de MG
[1-3,7,8,13]. Endosdeellossehabiarealizado
un trasplante alogénico de médula ésea
(TAMO) como tratamiento del linfoma, y se
contemplabalaposibilidad de que laM G pos-
terior al trasplante fuera una manifestacion de
laenfermedad ‘injerto contrahuésped’ créni-
ca, pues un 20% de los pacientes sometidos a
dichotrasplantetienen AARA, aunque solo en
una minoria apareceriala enfermedad. En es-
tos casos, la MG se considera una complica-
cion del trasplante, de la que se desconoce el
mecanismo patogénico subyacente [7,8]. En
un tercer paciente, el diagnéstico de MG coin-
cideenel tiempo con el tratamiento quimiotera-
pico del linfoma, por lo que sediscutesi laMG
se relaciona con el tratamiento o con el propio
linfoma, en este caso, de tipo hodgkiniano [3].
En otro paciente, la MG se desarrolla simult&
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neamente con una recidiva de un linfoma de
Hodgkin [13]. Finalmente, en dos de |os casos
existeuninterval o detiempo prolongado entre
el diagndstico del linfomay el delaMG (entre
15 meses[2] y dos afios[1]), al igual queocurre
en nuestra paciente, en laque el periodo trans-

curridoentreambostrastornosfuedecinco afios.

En todos estos casos en los que €l linfoma es
el diagnosticoinicial, se hapropuesto laposibi-
lidad de que el tratamiento radioterdpico pueda
influir en el curso delaMG. Las dltas dosis de
radi oterapiapueden producir unadeficienciade
linfocitos T circulantes, fundamentalmente de
células T supresoras que son més radiosensi-
bles que otros subtipos de linfocitos T [2].

En el caso recogido por Davis et a [2] se
detect6 unalinfopeniapersistente con marcado
déficit de linfocitos T que podria atribuirse a
efecto delaradioterapia, sin descartar laposibi-
lidad de unainmunodeficienciasubyacenteres-
ponsable de ambos trastornos. Otra posibilidad
esqueel linfomainduzcaun cambio mutacional
enlascélulasinmunocompetentesy desencade-
ne unarespuesta disinmune contralos recepto-
res de acetilcolina [1] (Tabla).

La asociacion de disfuncion autoinmune
tiroideay MG es poco frecuente. En el estudio
de Weissel et a [5] se investigd la funcién
tiroidea y la autoinmunidad en 74 pacientes
consecutivoscon MG frenteaun grupo control
de 50 pacientes sin trastorno conocido de la
funcion tiroidea, procedentes de un sala de
cardiologiay consultas ambulatorias de Neu-
rologia. En el grupo de MG sblo se detectaron
dos pacientes con disfuncion tiroidea y anti-
cuerposnegativosy un pacienteeutiroideo con
anticuerpos positivos. No se detectaron dife-
rencias estadisticamente significativas en las
cifras de anticuerpos antitiroideos (antitirog-
lobulina, antimicrosomales y antirreceptor
TSH) entreel grupodeMGyy el grupo control.

Por otro lado, sehadescrito larelacion entre
tiroiditisautoinmuney linfoma[6,15,16],y se
ha sugerido laparticipacion del viruslinfotro-
pico delascélulas T humanas (HTLV-1), res-
ponsable del linfoma-leucemia de células T
del adulto, en la aparicion de trastornos tiroi-
deos autoinmunes[16].

Asimismo, los linfomas primarios de
células B de tiroides, y mucho més raramente
losde células T, son una secuel a bien recono-
cidadetiroiditis [6].

El caso que presentamos es de especial inte-
rés por la aparicion simultanea de dos trastor-
nos autoinmunes (MG y disfuncion tiroidea
autoinmune) variosafiosdespuésdel diagnosti-
coy tratamiento deunlinfomano hodgkiniano
mediastinico, queincluy6 unadosiselevadade
radiacién mediastinica (si bien, no suficiente
paraaplasiar €l timo); ello sugiere la posibili-
dad de untrastorno primario en lainmunorre-
gulacion que explique la coexistencia de las
tres entidades, o bienlaparticipaciéndel linfo-
ma como desencadenante de un defecto de la
inmunorregul acion que permitelaemergencia
de células T supresoras autorreactivas contra
|osantigenosdeambostrastornosautoinmunes.
[http://mwmww.revneurol.com/3111/j111097.pdf]
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