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La manifestaciéon mas frecuente de los aneuris-
mas intracraneales es la hemorragia subarac-
noidea [1]. En el caso de los aneurismas no ro-
tos, la clinica varia entre cefalea, compresién
de un nervio intracraneal, efecto de masa y cri-
sis epilépticas [2]. Aunque se reconoce como
causa de epilepsia un aneurisma no roto, esto
no es muy comun y generalmente no se piensa
en ello cuando se estudia una primera crisis en
un paciente. La probabilidad de crisis secunda-
ria a aneurisma intracerebral aumenta con el
tamafio de éste, por lo que los aneurismas ce-
rebrales gigantes (considerando asi aquellos con
un didmetro > 2,5 cm) [3] son los que mas fre-
cuentemente se manifiestan con crisis, aunque
también pueden iniciarse con clinica de demen-
cia o patologia vascular [4].

Presentamos dos casos clinicos de aneuris-
mas cerebrales gigantes que comenzaron con
crisis epilépticas y revisamos lo descrito hasta el
momento en cuanto a los aneurismas como cau-
sa de epilepsia.

Caso 1. Varén de 63 afios que presentd déficit
neuroldgico de 40 minutos de duracién, consis-
tente en alteracién del lenguaje, tipo afasia
motora, sin pérdida de consciencia, con recupe-
racién espontanea y completa, sin presentar
periodo poscritico. La exploracién neuroldgica
en el momento del ingreso fue normal. Se le
realizé una analitica general y un electrocardio-
grama, sin presentar alteraciones relevantes.
En la tomografia computarizada urgente se ob-
servaba una imagen nodular hiperdensa com-
patible con un aneurisma gigante trombosado
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Figura. Aneurisma gigante silviano derecho.

y parcialmente calcificado, probablemente de-
pendiente de la bifurcacién carotidea. Durante
el ingreso, se realizd un electroencefalograma
con focalidad frontotemporal izquierda y se am-
plié el estudio de neuroimagen con resonancia
magnética y angiorresonancia cerebral. Se ob-
jetivd como tumoracién extraaxial de 39 mm
de didmetro mdaximo, sin apreciarse clara conti-
nuidad con el arbol vascular, por lo que se plan-
teaba diagnéstico diferencial con meningioma
psamomatoso. Ante los hallazgos obtenidos se
considerd indicada la realizacién de un catete-
rismo y una arteriografia cerebral completa,
donde se evidencid un aneurisma carotidooftal-
mico izquierdo, compatible con aneurisma gi-
gante casi totalmente trombosado. El paciente
permanecid estable durante el ingreso, sin re-
petir nuevos episodios de crisis, tras el comien-
70 con levetiracetam (500 mg/12 h). Actualmen-
te estd pendiente de valoracidn terapéutica por
el Comité de Patologia Vascular.

Caso 2. Varén de 60 afios que presentd un epi-
sodio de desconexidn del medio de unos cinco
minutos de duracién con cuadro confusional
posterior. La exploracidn neuroldgica revelaba
ligera bradipsiquia, sin otro signo acompafian-
te. Se le realizé una tomografia cerebral de ur-
gencia y se observd una lesién ocupante de es-
pacio de 35 mm de localizacién temporal dere-
cha. En el electroencefalograma se objetivé un
foco en la regidn temporal derecha y posterior-
mente se amplié el estudio de neuroimagen,

con resonancia cerebral, que mostraba una le-
sién con hiperdensidad periférica y escasa cap-
tacién de contraste, de forma que se confirma-
ba con la angiografia cerebral la presencia de
un aneurisma gigante silviano derecho y un
aneurisma de la arteria oftdlmica derecha (Fi-
gura). El paciente fue valorado por los servicios
de neurocirugia y radiologia intervencionista.
Se desestimd en esos momentos el tratamiento
por su parte, dado el importante riesgo quirdr-
gico y la satisfactoria evolucién con tratamiento
conservador con farmacos antiepilépticos. Actual-
mente esta en tratamiento con oxcarbacepina
(900 mg/dia) y levetiracetam (3.000 mg/dia).
Ha permanecido libre de crisis con este trata-
miento los dltimos seis meses.

La mayoria de los aneurismas intracraneales
son asintomaticos hasta el momento de su rup-
tura, y la hemorragia subaracnoidea es su for-
ma de presentacién mds comdun. La prevalencia
de aneurismas intracraneales a través de series
de hallazgos radiograficos o de autopsia se es-
tima en un 3,2%, con una edad media de 50
afios y una relacién varén/mujer de 1a 1[5].

El diagndstico de un aneurisma intracraneal
no roto es un reto para el médico, debido a que
cursa con signos y sintomas interespecificos
como cefalea (la cual, en ocasiones, puede ser
similar a la de una hemorragia subaracnoidea
[6]). Dicha cefalea se considera un signo centi-
nela previo al sangrado, cuya incidencia varia
del 5 al 40% [7]. La clinica focal depende del
lugar de asiento de la lesién y de la expresivi-
dad sintomatica de las estructuras afectadas.
En el caso de una crisis epiléptica, se ha de te-
ner en cuenta que ésta sera mas frecuente
cuanto mayor tamafio tenga el aneurisma, vy,
en el caso de los aneurismas gigantes, se pre-
senta sobre todo en los de arteria cerebral me-
dia [3], debido a la proximidad al I6bulo tem-
poral [8]y a que, en general, los de otras locali-
zaciones (como los de la arteria cerebral poste-
rior) se diagnostican antes a causa de la sinto-
matologia focal o hemorragica precoz [5]. En la
serie de Sahs [2] se objetivd que el 8% de los
aneurismas no rotos de la arteria comunicante
posterior y el 36% de los de la arteria cerebral
media comenzaron con crisis epilépticas. Comun-
mente, se trata de crisis parciales del Iébulo
temporal, aunque también son frecuentes las
crisis generalizadas [9].

El mecanismo fisiopatolégico de produccién
de las crisis varfa, incluyendo compresidn del te-
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jido adyacente, irritacion de la corteza secunda-
ria a la calcificacién de la pared del aneurismay
hemorragias subclinicas de repeticién o infartos
que llevarian al tejido cerebral hacia la gliosis
[3]. En el caso de nuestros dos pacientes, se sos-
pecha que las crisis fueron secundarias al efecto
masa producido por los aneurismas.

El diagnéstico de eleccidn es la angiografia,
aunque con ésta no se puede valorar la porcién
intraluminal eventualmente trombosada ni la
presencia de calcificaciones. En la tomografia
axial computarizada, la porcién trombosada apa-
rece hipodensa, mientras que la porcién libre
gana contraste de forma intensa y es habitual
una captacién periférica de la pared debida a la
neovascularizacién. Sin embargo, sélo la angio-
grafia permite identificar la relacién del cuello
con una rama o bifurcacién arterial y reconocer
asf su naturaleza sacular [3-5].

En cuanto al diagndstico diferencial por ima-
gen de un aneurisma gigante, hay que pensar
en una lesién tumoral, en especial en los me-
ningiomas; en el caso de un aneurisma paracli-
noideo en silla turca, hay que descartar siempre
que no se trate de un adenoma hipofisario,
dado el diferente tratamiento que tienen am-
bas lesiones [10].

Las opciones terapéuticas para los aneuris-
mas intracraneales no rotos incluyen la obser-
vacién con revisiones periédicas, oclusién endo-
vascular o clipado con reseccién de tejido anor-
mal si es necesario [11]. El tratamiento quirtrgi-
co esta justificado debido a que las convulsiones
predisponen a la ruptura de éste; de hecho, las
convulsiones pueden ser un signo de alerta de
una futura ruptura [12]. Si se puede ofrecer un
procedimiento con bajo riesgo de efectos se-
cundarios, se debe tratar a todos los pacientes
con aneurisma no roto, sobre todo en caso de
pacientes jovenes y con crisis epilépticas, para
prevenir rupturas futuras [3].

En conclusién, hay que recordar que los aneu-
rismas no rotos se deben tener en considera-
cién en el diagnéstico diferencial de crisis epi-
lépticas de etiologia desconocida a fin de plan-
tear, desde un principio, la opcién terapéutica
mas adecuada para el paciente.
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La atrofia muscular espinal (SMA) clasica es cau-
sada por mutaciones recesivas del gen SMN1
(survival of motor neuron 1), localizado en el cro-
mosoma 5q13 [1]. En 1974, Mellins et al [2] des-
cribieron a dos nifios con una variante inusual
de la SMA tipo 1. Estos pacientes no presentaron
inicialmente hipotonia, sino un distrés respirato-
rio grave debido a debilidad del diafragma [2].
No fue hasta 1997 cuando la atrofia muscular
espinal tipo 1 con distrés respiratorio (SMARD 1)
se instauré como entidad clinica [1-5].

La SMARD 1 es causada por mutaciones en
homocigosis en el gen que codifica la inmuno-
globulina p-fijadora de la proteina 2 (IGHMBP2),
localizada en el cromosoma 11¢13-g21[4,6-9].

Debido al fallo respiratorio que pone en pe-
ligro la vida del enfermo, la supervivencia de
los pacientes con SMARD 1 depende de la ins-
tauracién de ventilacién mecanica permanente
[10]; sin embargo, la decision de ventilacién
prolongada esta sometida a un debate ético ac-
tualmente [9].

Nifia de origen marroqui que a los 5 meses de
edad ingresé por un cuadro de dificultad respi-
ratoria en el contexto de una bronquiolitis que
precisé ventilacién no invasiva. Se evidencid hi-
potonia generalizada con aparente ausencia de
reflejos osteotendinosos, mamilas separadas e
invertidas, cifosis tordcica, pies ligeramente ca-
vos con el primer dedo ‘en martillo’ e implanta-
cién alta del pulgar de ambas manos. Como
antecedentes personales destacaba un emba-
razo normal con parto por cesarea a las 36 se-
manas por riesgo materno. Los padres referian
estridor leve desde el nacimiento y, a partir de
los tres meses, excesiva sudoracién. Fijaba la
mirada desde el primer mes, adquirié la sonrisa
social a los dos meses, con balbuceo constante,
pero no se objetivd progresion desde el punto
de vista motor. La madre presentaba una este-
nosis adrtica moderada con hipertensién pul-
monar, el padre estaba sano y entre ambos
existia consanguinidad de primer grado.

Las pruebas complementarias realizadas en
este ingreso fueron: radiografia de térax (Fi-
gura) y posterior tomografia computarizada
que evidencid lobulacién diafragmatica izquier-
da, resonancia magnética craneal normal, elec-
tromiograma/electroneurograma con alteracion
de la conducciéon motora y sensitiva de tipo
axonal con actividad espontanea de denerva-
cién y valoracién cardioldgica y oftalmoldgica
normales.
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