
(reabsorción de cloro y sodio del 98%, y de potasio del 80%). Se
instaura tratamiento con betabloqueante, se repone el sodio
mediante solución intravenosa de sodio hipertónico y restricción
de líquidos, y ante la refractariedad de la corrección del mismo,
persistencia de síntomas vegetativos y un nivel de conciencia
fluctuante, así como la presencia de uroporfobilinógeno 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 ácido deltaaminolevulínico (ALA) (50 microgr/24h) y por-
fobilinógeno (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 administración, la paciente mejora tanto desde el punto de vis-
ta clínico como analítico, pudiendo ser dada de alta.

La PAI constituye una enfermedad genética autosómica domi-
nante originada por un defecto en la síntesis de la enzima porfo-
bilinógeno-desaminasa codificada en el brazo largo del cromoso-
ma 11, con actividad disminuida en un 50% de lo normal (2,3).
Analíticamente se traduce en incremento de los precursores de la
porfirinas: ALA y PBG, debido a un aumento en la actividad de
la enzima porfobilinógeno-sintetasa. La enfermedad posee una
penetrancia del 10% y la mayoría de las personas heterocigotas
para este gen presentan un estado de porfiria latente con ausencia
de manifestaciones clínicas. Existe predilección por el sexo
femenino, la sintomatología se inicia en la edad adulta con sínto-
mas variados, aunque el dolor abdominal existe en el 90% de los
pacientes, siendo el primer síntoma en el 85%, puede también
existir afectación del sistema nervioso central y autónomo (4-7). 

La existencia de dolor abdominal y la sintomatología vegetati-
va, así como algunos de los síntomas neurológicos se encontra-
ban presentes en el caso aportado. La exposición a determinados
tóxicos como la cocaína no podían ser inicialmente excluidos
mas que tras un análisis toxicológico de orina. Por otra parte, la
existencia de SIADH se encuentra descrita en la PAI con menor
frecuencia (debido a daño cerebral por la excesiva exposición a
las porfirinas, aunque de mecanismo no del todo conocidos)
(1,8), y requiere primero descartar insuficiencia renal o tubulopa-
tía (también descritas en el curso de la enfermedad) (9,10) para
intentar corregir la hiponatremia mediante una adecuada restric-
ción de fluidoterapia e infusión de solución salina hipertónica.
No encontramos ninguna situación desencadenante de la enfer-
medad (salvo que la paciente se encontraba en el periodo pre-
menstrual, contaba con un sedimento urinario patológico, y refe-
ría hábito tabáquico y ocasionalmente enólico).

El diagnóstico, una vez sospechado se estableció lo más pre-
cozmente posible (ya que su retraso implica un retraso en la ins-
tauración de tratamiento específico pudiendo originar daño neu-
rológico permanente, incluso muerte del paciente). La
demostración del exceso de ALA y PBG en orina fueron sufi-
cientes para su establecimiento (la ausencia de este último 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). Además de tratar las complicacio-
nes hidroelectrolíticas, las manifestaciones vegetativas de la
enfermedad (mediante el empleo de betabloqueantes) y garanti-
zar un adecuado soporte nutricional, se decidió administrar argi-
nato de hemina, pues es el único tratamiento específico y efectivo
de la crisis de PAI, con reducción parcial de los síntomas. 

B. Obón Azuara, I. Gutiérrez Cía, B. Villanueva Anadón,
E. Millastre1

Servicios de Medicina Intensiva y 1Oncología. Hospital Clínico
Universitario. Zaragoza
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Ataxia cerebelosa aguda en un paciente adulto

Sr. Director: 

La infección por el virus varicela zoster (VVZ) puede producir
diversas complicaciones neurológicas, incluyendo ataxia cerebe-
losa, encefalitis, mielitis, neuritis y síndrome de Guillain-Barré
(1). En la infancia, la ataxia cerebelosa aguda es la complicación
neurológica más frecuente de la varicela, afectando a uno de cada
4.000 niños menores de 15 años 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 varón de 28 años con antecedentes de asma bronquial a
tratamiento con montelukast (4 mg/día) acudió a Urgencias por
un cuadro de náuseas, vómitos e inestabilidad para la marcha de
72 horas de evolución. Una semana antes había sido diagnostica-
do de varicela por su médico de cabecera iniciando tratamiento
con paracetamol e hidroxicina. A la exploración se encontraba
afebril y con múltiples lesiones cutáneas en diferentes estadios
evolutivos, aunque la mayoría en fase costrosa. Los pares cranea-
les eran normales, así 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-
tentación e imposibilidad para la marcha en tándem. No presenta-
ba rigidez de nuca ni signos meníngeos. La analítica, radiografía
de tórax, electrocardiograma y tomografía axial computarizada
craneal realizadas en Urgencias fueron normales. Se realizó una
punción lumbar obteniendo líquido claro a presión normal con
las siguientes características: una célula, glucosa 64 mg/dL (glu-
cemia simultánea 103 mg/dL) y proteínas 0,5 g/L. Dada la persis-
tencia de los vómitos se decidió su ingreso para observación, ini-
ciando tratamiento con metoclopramida intravenosa y reposición
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hidroelectrolítica. Las serologías de VIH, citomegalovirus y virus
herpes simple fueron negativas; la serología de virus Epstein-
Barr resultó compatible con infección pasada y la de VVZ fue
positiva (IgM). El cultivo para bacterias y la serología de VVZ en
líquido cefalorraquídeo resultaron negativas. Dada la normalidad
de los hallazgos en el líquido cefalorraquídeo no se realizó PCR
para VVZ. Se completó el estudio con resonancia magnética
cerebral sin y con contraste, sin demostrarse hallazgos patológi-
cos. La evolución del paciente fue progresivamente favorable con
desaparición de la sintomatología a los seis días del ingreso.

La ataxia cerebelosa aguda suele manifestarse al final de la
primera semana de aparición del exantema variceloso, pero en
algunos casos puede preceder a la clínica cutánea (5). Se caracte-
riza por una alteración de la marcha con aumento de la base de
sustentación, vómitos, cefalea e irritabilidad. Generalmente tiene
un curso autolimitado con recuperación completa en un plazo de
entre dos y cuatro semanas. El líquido cefalorraquídeo 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 patológicas en las pruebas de neuroi-
magen (7). 

La patogenia de la ataxia cerebelosa aguda es motivo de con-
troversia. Por un lado, la detección de DNA del VVZ en el líqui-
do cefalorraquídeo de algunos pacientes mediante técnicas de
PCR indicaría que existe una invasión directa del cerebelo por el
virus. Sin embargo esto se ha confirmado en pocos casos (5,8).
Además, recientemente se ha demostrado que los pacientes con
ataxia cerebelosa aguda presentan niveles elevados de autoanti-
cuerpos frente a proteínas del centrosoma y específicamente con-
tra la pericentrina que se expresa en las células de Purkinje
(9,10). Estos hallazgos sugerirían que estaría implicada una res-
puesta autoinmune como sucede en la ataxia asociada la degene-
ración cerebelosa paraneoplásica que es resultado de la acción de
autoanticuerpos frente a las células de Purkinje (anti-Yo) (10).   

En nuestro paciente no se inició tratamiento con aciclovir dada
la normalidad del líquido cefalorraquídeo. En otros casos con
mayor reacción meníngea, el aciclovir ha obtenido buenos resul-
tados. Destacamos la rareza del cuadro clínico y la rápida y favo-
rable evolución en ausencia de tratamiento antiviral.

J. Campos Franco, M. Rodríguez Framil, C. Martínez Rey,
A. Pose Reino

Servicio de Medicina Interna. Hospital de Conxo. Complejo Hos-
pitalario Universitario. Santiago de Compostela
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Bacteriemia por Pantoea agglomerans

Sr. Director:

Las cepas de Enterobacter son patógenos 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 antibióticos, diabéticos,
enfermos con cáncer, neutropénicos, enfermos con quemaduras o
heridas; también pueden colonizar las vías 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,
así como de una epidemia importante originada por una contami-
nación de una perfusión (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 infusión 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 antibióticos betalac-
támicos, lo que puede motivar el empleo de los carbapenemes en
ciertos casos (7). Recientemente hemos tenido ocasión 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 años de edad, con antecedentes personales de
neurofibromatosis, neurofibrosarcoma pélvico tratado hacía 12
años con cirugía extensa, cinco años después presentó recidiva,
recibiendo tratamiento con radioterapia. Hace dos años presentó
extensa recidiva a nivel intestinal, efectuándose resección intesti-
nal masiva, pudiendo preservar únicamente 59 centímetros del
intestino delgado proximal. Posteriormente presentó un síndrome
de intestino corto secundario y precisó de la colocación de un
catéter Hickman para nutrición parenteral, ante la existencia de
una desnutrición proteico-calórica. Tres meses atrás presentó una
bacteriemia por Enterococcus faecalis, que evolucionó de un
modo favorable en el ingreso hospitalario. Acudió nuevamente a
urgencias refiriendo un cuadro de fiebre superior a 38 ºC y esca-
lofríos repetidos de tres días de duración. Asimismo comentó que
presentaba vómitos y deposiciones líquidas, habituales en ella.

A la exploración física destacaba la delgadez de la paciente.
39 ºC. Tensión arterial de 100/60 mmHg. La auscultación cardia-
ca y pulmonar fueron normales. El abdomen no era doloroso,
existía una herniación a nivel de la cicatriz de laparotomía
supraumbilical. El hemograma, hemostasia y bioquímica fueron
normales, salvo K de 2,9 mmol/l y unas proteínas totales de 5,2
gramos/dl. Radiografía de tórax: no cardiomegalia, campos pul-
monares normales. ECG: ritmo sinusal, no alteraciones de la
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