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(reabsorcién de cloro y sodio del 98%, y de potasio del 80%). Se
instaura tratamiento con betabloqueante, se repone el sodio
mediante solucién intravenosa de sodio hiperténico y restriccién
de liquidos, y ante la refractariedad de la correccion del mismo,
persistencia de sintomas vegetativos y un nivel de conciencia
fluctuante, asi como la presencia de uroporfobilinégeno en el
sedimento urinario, se solicita a las 24 horas de su ingreso en UCI
un estudio de porfirinas en orina, apreciando un incremento tanto
del el dcido deltaaminolevulinico (ALA) (50 microgr/24h) y por-
fobilinégeno (PBG) (45 mg/24h), como de las profirinas totales
(701,90 microgr/24h), y de la uroporfirina (676,50 microgr/24h),
motivo por el que se inicia terapia intravenosa con hemina. Tras
su administracion, la paciente mejora tanto desde el punto de vis-
ta clinico como analitico, pudiendo ser dada de alta.

La PAI constituye una enfermedad genética autosémica domi-
nante originada por un defecto en la sintesis de la enzima porfo-
bilindgeno-desaminasa codificada en el brazo largo del cromoso-
ma 11, con actividad disminuida en un 50% de lo normal (2,3).
Analiticamente se traduce en incremento de los precursores de la
porfirinas: ALA y PBG, debido a un aumento en la actividad de
la enzima porfobilindgeno-sintetasa. La enfermedad posee una
penetrancia del 10% y la mayoria de las personas heterocigotas
para este gen presentan un estado de porfiria latente con ausencia
de manifestaciones clinicas. Existe predileccién por el sexo
femenino, la sintomatologia se inicia en la edad adulta con sinto-
mas variados, aunque el dolor abdominal existe en el 90% de los
pacientes, siendo el primer sintoma en el 85%, puede también
existir afectacion del sistema nervioso central y auténomo (4-7).

La existencia de dolor abdominal y la sintomatologia vegetati-
va, asi como algunos de los sintomas neurolégicos se encontra-
ban presentes en el caso aportado. La exposicion a determinados
toxicos como la cocaina no podian ser inicialmente excluidos
mas que tras un andlisis toxicolégico de orina. Por otra parte, la
existencia de SIADH se encuentra descrita en la PAI con menor
frecuencia (debido a dafio cerebral por la excesiva exposicion a
las porfirinas, aunque de mecanismo no del todo conocidos)
(1,8), y requiere primero descartar insuficiencia renal o tubulopa-
tia (también descritas en el curso de la enfermedad) (9,10) para
intentar corregir la hiponatremia mediante una adecuada restric-
cién de fluidoterapia e infusién de solucidén salina hipertdnica.
No encontramos ninguna situacién desencadenante de la enfer-
medad (salvo que la paciente se encontraba en el periodo pre-
menstrual, contaba con un sedimento urinario patolégico, y refe-
ria habito tabaquico y ocasionalmente endlico).

El diagndstico, una vez sospechado se establecié lo mas pre-
cozmente posible (ya que su retraso implica un retraso en la ins-
tauracion de tratamiento especifico pudiendo originar dafio neu-
rolégico permanente, incluso muerte del paciente). La
demostracién del exceso de ALA y PBG en orina fueron sufi-
cientes para su establecimiento (la ausencia de este dltimo exclu-
ye la enfermedad), y como dichos valores se encuentran muy ele-
vados durante la crisis, otras determinaciones (como el
incremento de los mismos en orina de 24 horas, el exceso de por-
firina en orina, sangre y heces, y el descenso en los niveles intra-
eritrocitarios de la enzima HMB-sintetasa) resultan en un primer
momento innecesarias (4-7). Ademads de tratar las complicacio-
nes hidroelectroliticas, las manifestaciones vegetativas de la
enfermedad (mediante el empleo de betabloqueantes) y garanti-
zar un adecuado soporte nutricional, se decidié administrar argi-
nato de hemina, pues es el tnico tratamiento especifico y efectivo
de la crisis de PAI, con reduccién parcial de los sintomas.
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Ataxia cerebelosa aguda en un paciente adulto

Sr. Director:

La infeccién por el virus varicela zoster (VVZ) puede producir
diversas complicaciones neuroldgicas, incluyendo ataxia cerebe-
losa, encefalitis, mielitis, neuritis y sindrome de Guillain-Barré
(1). En la infancia, la ataxia cerebelosa aguda es la complicacién
neuroldgica mas frecuente de la varicela, afectando a uno de cada
4.000 niflos menores de 15 afios infectados por el VVZ (2). Este
cuadro también puede aparecer en el adulto, aunque con menor
frecuencia (3,4). Presentamos un caso de ataxia cerebelosa aguda
en un adulto con varicela.

Un varén de 28 afios con antecedentes de asma bronquial a
tratamiento con montelukast (4 mg/dia) acudié a Urgencias por
un cuadro de nduseas, vomitos e inestabilidad para la marcha de
72 horas de evolucién. Una semana antes habia sido diagnostica-
do de varicela por su médico de cabecera iniciando tratamiento
con paracetamol e hidroxicina. A la exploracién se encontraba
afebril y con multiples lesiones cutdneas en diferentes estadios
evolutivos, aunque la mayoria en fase costrosa. Los pares cranea-
les eran normales, asi como la fuerza, sensibilidad y tono. Los
reflejos osteotendinosos eran normales y los cutaneoplantares
flexores. La marcha era inestable, con aumento de la base de sus-
tentacion e imposibilidad para la marcha en tdindem. No presenta-
ba rigidez de nuca ni signos meningeos. La analitica, radiografia
de torax, electrocardiograma y tomografia axial computarizada
craneal realizadas en Urgencias fueron normales. Se realizé una
puncién lumbar obteniendo liquido claro a presién normal con
las siguientes caracteristicas: una célula, glucosa 64 mg/dL (glu-
cemia simultdnea 103 mg/dL) y proteinas 0,5 g/L. Dada la persis-
tencia de los vomitos se decidid su ingreso para observacion, ini-
ciando tratamiento con metoclopramida intravenosa y reposicion
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hidroelectrolitica. Las serologias de VIH, citomegalovirus y virus
herpes simple fueron negativas; la serologia de virus Epstein-
Barr resulté compatible con infeccion pasada y la de VVZ fue
positiva (IgM). El cultivo para bacterias y la serologia de VVZ en
liquido cefalorraquideo resultaron negativas. Dada la normalidad
de los hallazgos en el liquido cefalorraquideo no se realiz6 PCR
para VVZ. Se completd el estudio con resonancia magnética
cerebral sin y con contraste, sin demostrarse hallazgos patoldgi-
cos. La evolucidn del paciente fue progresivamente favorable con
desaparicion de la sintomatologia a los seis dias del ingreso.

La ataxia cerebelosa aguda suele manifestarse al final de la
primera semana de aparicién del exantema variceloso, pero en
algunos casos puede preceder a la clinica cutdnea (5). Se caracte-
riza por una alteracion de la marcha con aumento de la base de
sustentacion, vomitos, cefalea e irritabilidad. Generalmente tiene
un curso autolimitado con recuperacién completa en un plazo de
entre dos y cuatro semanas. El liquido cefalorraquideo suele ser
normal, aunque puede haber pleocitosis linfocitaria y proteinorra-
quia elevada hasta en un 25% de los casos (6). En casos aislados,
se han descrito alteraciones patolégicas en las pruebas de neuroi-
magen (7).

La patogenia de la ataxia cerebelosa aguda es motivo de con-
troversia. Por un lado, la detecciéon de DNA del VVZ en el liqui-
do cefalorraquideo de algunos pacientes mediante técnicas de
PCR indicaria que existe una invasion directa del cerebelo por el
virus. Sin embargo esto se ha confirmado en pocos casos (5,8).
Ademads, recientemente se ha demostrado que los pacientes con
ataxia cerebelosa aguda presentan niveles elevados de autoanti-
cuerpos frente a proteinas del centrosoma y especificamente con-
tra la pericentrina que se expresa en las células de Purkinje
(9,10). Estos hallazgos sugerirfan que estaria implicada una res-
puesta autoinmune como sucede en la ataxia asociada la degene-
racion cerebelosa paraneopldsica que es resultado de la accion de
autoanticuerpos frente a las células de Purkinje (anti-Yo) (10).

En nuestro paciente no se inici6 tratamiento con aciclovir dada
la normalidad del liquido cefalorraquideo. En otros casos con
mayor reaccion meningea, el aciclovir ha obtenido buenos resul-
tados. Destacamos la rareza del cuadro clinico y la rdpida y favo-
rable evolucién en ausencia de tratamiento antiviral.
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Bacteriemia por Pantoea agglomerans

Sr. Director:

Las cepas de Enterobacter son patdgenos oportunistas que
pocas veces originan enfermedades en personas no inmunodepri-
midas. Suelen colonizar a los pacientes hospitalizados, en parti-
cular a los que reciben tratamiento con antibidticos, diabéticos,
enfermos con cancer, neutropénicos, enfermos con quemaduras o
heridas; también pueden colonizar las vias respiratorias y urinaria
y en los portadores de catéteres intravasculares (1,2).

Enterobacter cloacae y Enterobacter agglomerans (actual-
mente Pantoea agglomerans) son los miembros de la familia res-
ponsables de la mayor parte de las infecciones intrahospitalarias,
asi como de una epidemia importante originada por una contami-
nacién de una perfusion (3).

Pantoea agglomerans es un bacilo gram negativo, que como
hemos dicho causa fundamentalmente infecciones nosocomiales,
aunque también se han descrito casos de meningitis neonatal y de
artritis séptica (4-6). Puede crecer en medios ricos en glucosa,
por lo que ocasionalmente produce infecciones relacionadas con
la infusién intravenosa de sueros, que pueden originar brotes de
bacteriemia en los hospitales (7). Se ha referido un aumento de
las resistencias de este microorganismo a los antibidticos betalac-
tdmicos, lo que puede motivar el empleo de los carbapenemes en
ciertos casos (7). Recientemente hemos tenido ocasion de diag-
nosticar un nuevo caso de bacteriemia por Pantoea agglomerans
y nos parece interesante comentar brevemente el caso por su
escasa frecuencia.

Mujer de 31 afios de edad, con antecedentes personales de
neurofibromatosis, neurofibrosarcoma pélvico tratado hacia 12
afios con cirugia extensa, cinco afios después presentd recidiva,
recibiendo tratamiento con radioterapia. Hace dos afios presentd
extensa recidiva a nivel intestinal, efectuandose reseccion intesti-
nal masiva, pudiendo preservar Unicamente 59 centimetros del
intestino delgado proximal. Posteriormente presentd un sindrome
de intestino corto secundario y precisé de la colocaciéon de un
catéter Hickman para nutricién parenteral, ante la existencia de
una desnutricion proteico-caldrica. Tres meses atrds presentd una
bacteriemia por Enterococcus faecalis, que evolucioné de un
modo favorable en el ingreso hospitalario. Acudié nuevamente a
urgencias refiriendo un cuadro de fiebre superior a 38 °C y esca-
lofrios repetidos de tres dias de duracién. Asimismo comentd que
presentaba vomitos y deposiciones liquidas, habituales en ella.

A la exploracion fisica destacaba la delgadez de la paciente.
39 °C. Tension arterial de 100/60 mmHg. La auscultacion cardia-
ca y pulmonar fueron normales. El abdomen no era doloroso,
existia una herniacién a nivel de la cicatriz de laparotomia
supraumbilical. El hemograma, hemostasia y bioquimica fueron
normales, salvo K de 2,9 mmol/l y unas proteinas totales de 5,2
gramos/dl. Radiograffa de térax: no cardiomegalia, campos pul-
monares normales. ECG: ritmo sinusal, no alteraciones de la
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