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Resumen

INTRODUCCION: Marchiafava-Bignami (MB) en una enfermedad
rara caracterizada por degeneracion primaria del cuerpo calloso
principalmente asociada con consumo crénico de alcohol. Sinembargo,
puede ser mimetizada por muchas otras enfermedades que causan
lesiones en el cuerpo calloso. Aunque se ha dicho que Carducci
fue el primero en reportar un caso de en 1898, esta patologia fue
originalmente acufiada en honor a los dos patélogos italianos, Ettore
Machiafava y Amico Bignami en 1903, quienes describen los sintomas
de un hombre italiano con alto consumo de vino tinto.

La gran mayoria de los pacientes son varones, entre 40 y 60 afnos de
edad, con historia de alcoholismo crénico y desnutriciéon. En estos
casos la morbilidad y mortalidad son relativamente altos. En 2004
aproximadamente se habian descrito 250 pacientes, de los cuales
200 habian muerto, 30 sufrieron demencia severa y sélo 20 pacientes
tuvieronresultados positivos.Eltratamientode MB esauincontroversial
y muestra resultados variables. Algunos autores han propuesto
cierto beneficio con el reemplazo con vitamina B, corticoesteroides y
amantadina.

REPORTE DE CASO: Se tratade paciente masculino de 41 afios de
edad que tiene el antecedente de 15 anos de ingesta crénica de alcohol
en su modalidad de whisky y ron, llegando a la embriaguez de forma
constante; se presenta en el servicio con desorientacion, agitacion
psicomotriz; en la exploracién cursa con disartria escandida, asi como
ataxiayalteracionesalamarcha(enestrella). Alinterrogatorioindirecto
refiere el familiar que ha presentado olvidos frecuentes que incluso le
han ocasionado una problematica laboral y en el manejo de dinero. Se
realiza estudio clinico que incluye un minimental test, asi como el apoyo
de neuroimagen a través de resonancia magnética nuclear de encéfalo,
donde se muestran imagenes en FLAIR donde resalta la presencia de
desmielinizacion del cuerpo calloso, asi como una discreta afeccién a
sustancia blanca contigua, los estudios de laboratorio son normales y
no se detecta otra patologia agregada, resaltando incluso la normalidad
de las pruebas de funcionamiento hepatico o electrolitos séricos.
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Abstract

INTRODUCTION: Marchiafava-Bignami (MB) is a rare disease
characterized by the primary degeneration of the callosum mainly
associated with chronic consumption of alcohol. However, this
conditioncanbe mistakenfor many other diseaseswhich cause lesions
of the corpus callosum. Even though it has told Carducci was the first
in reporting a case of MB in 1898, this disease was originally named
in honor of two Italian pathologists in 1903, Ettore Machiafava and
Amico Bignami, who described the symptoms of an Italian male with
excessive consumption of red wine. The majority of patients are male,
aged between 40 to 60 years old, with a history of chronic alcoholism
and malnutrition. In these cases morbidity and mortality rates are
relatively high. In 2004, there were approximately 250 patients
described, 200 of them died, 30 were reported with severe dementia
and just 20 patients had a positive outcome.

The treatment for MB s still controversial and shows changing
outcomes. Some authors have proposed some benefits following the
administration of vitamin B, corticosteroids and amantadine.

CASE REPORT: A 41-year-old male with a history of 15 years
of chronic alcohol abuse drinking whisky and rum; presents
disorientation, minor psychomotor agitation; during physical
examination the patient presents dysarthry and ataxy. The family
member of the patientreportsthat the patient has presented frequent
forgetfulness even causing him labor problems. Nuclear magnetic
resonance FLAIR images revealing the presence of demyelination of
the corpus callosum, such as a little alteration of the white matter of
the brain.
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Introduccion

La enfermedad de Marchiafava-Bignami es
caracterizada por desmielinizacion del cuerpo
calloso. Las caracteristicas clinicas mas frecuentes
inician como: demencia, alteracion de la atencién,
dificultad para la marcha, disartria y sindrome de
desconexidon interhemisférica. Patologicamente
se caracteriza por la producciéon de necrosis de
cuerpo calloso con afeccién local o total del mismo
y una desmielinizacién progresiva de la sustancia
blanca cercana.

Metodos

El conocimiento de esta enfermedad como una
de las tantas relacionadas con el uso y abuso del
alcohol, asi como la correlacién clinica y el estudio
de neuroimagen.

Caso clinico

Se trata de paciente masculino de 41 anos de
edad, de quien se solicita la interconsulta a través
del servicio de urgencias, por presentarse en un
estado de deterioro neurolégico consistente en
desorientaciéon cronicadelastres esferas mentales,
marcha ataxica y disartria escandida, asi como una
constante marcha ataxica o en estrella; se refiere
al interrogatorio indirecto por su acompafnante
de estos sintomas desde hace mas de un ano; la
exploracion revela un sindrome pancerebeloso,
asi como un minimental test con 18 puntos sobre
30, y entonces se indica una resonancia magnética
nuclear de encéfalo, donde se observan lesiones
por desmielinizacion en cuerpo calloso. (Figuras 1

y 2).

Figuras 1 y2. Resonancia magnetica nuclear de encefalo en flair que permite observar la desmielinizacion del
cuerpo calloso.
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Etiopatogenia

La principal hipétesis etiopatogénica es la deficiencia
del complejo de vitamina B y muchos pacientes
mejoran después de la administracion de estos
componentes. También se han considerado otras
etiologias como nutricional y toxica, e incluso estudios
han concluido una susceptibilidad racial a esta
enfermedad. Los pacientes sin consumo de alcohol
con MB en su mayoria presentan una edad menor y
son mas frecuentemente del género femenino.

Cuadro clinico

Pacientes relacionados con alcoholismo crénico,
frecuentemente el habito de consumo es un patrén
diario y de forma continua, desnutricion, anorexia,
caquexia o disminucién de la ingesta alimenticia
en dias previos. Dentro de las manifestaciones
clinicas pueden presentar alteraciénes del estado
mental, incluidas confusién, delirium, algin grado
de disminucion del estado de alerta, deterioro de
la memoria y/o desorientacién; deterioro de la
marcha, disartria, mutismo, signos o sindromes
de desconexidén (caracteristica clinica tipica
de la enfermedad), signos piramidales, reflejos
primitivos, rigidez, incontinencia, sintomas
sensitivos, paralisis de la mirada o diplopia, hemi o
tetraparesia y nistagmus.

Atendiendo al tiempo de evolucién clinica se
han propuesto fases, aguda cuando el tiempo de
evolucién menor a 2 semanas, subaguda mayor a
2 semanas y crénica cuando es mayor a 3 meses.
El diagnostico se hace en base a los hallazgos
clinicos en combinacién con las caracteristicas
imagenolodgicas. En tomografia computada el
cuerpo calloso aparece hipoatenuado, con Ia
excepcion del caso que se caracteriza por sangrado
subagudo, en el cual la lesion se muestra iso o
hiperatenuada. Durante la fase aguda el cuerpo
callosoaparece hiperintensoen T2 e hipointensoen
T1. En la fase subaguda puede desarrollar lesiones
quisticas y focos pequefos en T2, comUnmente
debido al depdsito de hemosiderina. En estadios
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cronicos las alteraciones de la intensidad de sefal
comienzan a ser menos evidentes pero se ve una
atrofia residual que envuelve a la estructura.

Diagnostico diferencial

Debemos considerar infarto de la arteria
recurrente de Heubner, enfermedad neoplasica

como astrocitoma o linfoma, enfermedades
desmielinizantes como esclerosis multiple,
leucoencefalopatia multipfocal progresiva o

encefalomielitis diseminada aguda.

Tratamiento

La etiologia de MB es desconocida, por tanto no
se puede recomendar una terapia especifica. El
tratamiento con tiamina y otras vitaminas del
grupo B, incluyendo vitamina B-12 y acido félico
han mostrado recuperacién en algunos pacientes,
sin embargo la falla terapéutica no es infrecuente,
incluso si el tratamiento se instaura al inicio de los
sintomas. Latiamina se haconvertido enunaopcion
de tratamiento debido a que se ha observado la
asociacion entre MB y Enfermedad de Wernicke en
hasta un 15 a 20% de los pacientes. Los pacientes
tratados en fase agua con tiamina tienen mejores
resultados que los tratados en fases crénicas.

Entre las  comorbilidades se incluyen
neuroinfeccion, estados epilépticos entre otros, los
cuales son potencialmente tratables.

Los corticoesteroides puede disminuir el edema
cerebral, suprimir la desmielinizacion, estabilizar
la barrera hemato-encefdlica y reducir la
inflamacién. Algunas publicaciones han reportado
casos con mejoria posterior a la administracién de
tratamiento esteroideo, a pesar de esto existen
otros andlisis en los cuales no se observa ningln
efecto positivo neto.

Se han visto mejores resultados en los pacientes
que son tratados con tiamina parenteral dentro de
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las primeras 2 semanas de inicio de los sintomas,
asi mismo el retraso de este tratamiento ha sido un
factor de riesgo significante con pobres resultados.

Seguimiento

Los pacientes en fase aguda o subaguda de MB
que sobreviven tienen demencia subsecuente,
pero ocasionalmente pueden recuperar de forma
parcial o completa. Los pacientes que sobreviven
a la enfermedad deben detener el consumo de
alcohol, recibir terapia de rehabilitacion y estar
bajo consejo nutricional. La recuperacién debe
ser seguida por exploraciones neuropsicoldgicas
repetidas, asi como estudios control de resonancia
magnética, preferentemente utilizando tensor de
difusién de imagen.

Pronostico

Nosiemprese observaunabuenarespuestaapesar
de la terapéutica sugerida, se describen algunos
factores que empeoran el prondstico como es el
caso del antecedente de alcoholismo y el retraso
en el tiempo de instauracién del tratamiento con
tiamina.

El prondstico también puede estar influenciado por
lalocalizacion delalesion, ya que lesiones solitarias
del esplenio se asocian con mejores resultados
en comparacioén con lesiones localizados en otras
partes o que cruzan completamente el cuerpo
calloso.

Conclusion

La enfermedad de MB presenta una gran variedad
de signos y sintomas neurolégicos, siendo Ia
desconexion un punto cardinal para la sospecha
clinicadeestapatologia,asicomolarelevanciaenlos
antecedentes de alcoholismo, desnutricion y otras
comorbilidades con sintomas neuropsiquiatricos
deben orientar al clinico que a su vez ayudado
de estudios de imagen permitiran el diagndstico
oportuno para la instauraciéon inmediata de Ia
terapéutica sugerida por la literatura, brindandole
alpacientemayoresoportunidadesderecuperacion
o limitacion de dano.
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