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RESUMEN

La encefalopatia de Wernicke-Korsakov (EWK) es un cuadro neuropsiquiatrico agudo que
cursa con la clinica clasica de paresia oculomotora, nistagmus, ataxia y alteraciones men-
tales. Se produce de forma secundaria a un déficit de tiamina (vitamina B1) y se da con
frecuencia en alcohdlicos cronicos, desnutricion, didlisis y otros desdrdenes sistémicos.
En ocasiones puede cursar con sintomas atipicos, lo que retrasa de forma significativa el
diagnéstico.

Presentamos el caso de un varon de 61 afios, no bebedor y sin antecedentes de vémitos,
que consulta en varias ocasiones por una clinica inespecifica, consistente en varios episo-
dios de pérdida transitoria de conocimiento, acomparfiada de malestar general y pareste-
sias difusas. Con la evolucién del proceso aparecieron los sintomas tipicos de esta entidad,
asi como la afectacion de la memoria, produciendo un sindrome amnésico de Korsakov. La
ausencia de los antecedentes tipicos contribuyé al retraso diagnéstico. Tras confirmar el
diagnostico, se procedié a un estudio etiolégico completo, sin encontrar ningun factor sub-
yacente. El tratamiento con tiamina parenteral produjo la recuperacién parcial del cuadro.
Aunque el diagnodstico de esta entidad es fundamentalmente clinico, es preferible recurrir
a pruebas diagndsticas para confirmarlo, como el analisis de vitamina B1 en suero y espe-
cialmente la Resonancia Magnética craneal (RM), que muestra hallazgos caracteristicos.
Ademas es necesario realizar un adecuado estudio etiolodgico. Su diagndstico precoz es
fundamental para evitar secuelas neuroldgicas.

Palabras clave. Encefalopatia de Wernicke, Tiamina.

ABSTRACT

Repeated syncope as a sign of Wernicke-Korsakoff Syndrome

Wernicke-Korsakoff syndrome (WKS) has neuropsychiatric signs and symptoms and typi-
cally presents with ophthalmoparesis, nystagmus, ataxia and mental disturbances. It results
from a lack of thiamine (vitamin B1) and often occurs in chronic alcoholics, people with
malnutrition, on dialysis or with other systemic disorders. It may also develop with atypical
symptoms, which can considerably delay diagnosis.

We present a case of a 61 year old man, non-drinker with no history of vomiting, who
came to the primary care centre on several occasions due to several episodes of temporary
loss of consciousness accompanied by general malaise and diffuse paraesthesia. Typical
symptoms began to appear as the syndrome developed, such as memory loss producing
Korsakoff's amnesia. The lack of a typical history contributed to a delayed diagnosis. After
confirming the diagnosis, a complete aetiological study was conducted that did not reveal
any underlying factor. Parenteral thiamine produced partial recovery.

Although diagnosis is mainly by clinical impression, diagnostic tests should be conducted
such as analysis of vitamin B1 in serum and especially Magnetic Resonance Imaging (MRI)
which reveals characteristic signs. An aetiological study should also be conducted. Early
diagnosis is essential in order to prevent neurological sequela.

Key words. Wernicke Encephalopathy, Thiamine.

INTRODUCCION

El sindrome de Wernicke-Korsakov es un cuadro neurolégico carencial se-
cundario al déficit de tiamina que se presenta con cierta frecuencia (0,8-2,2
% de las autopsias generales) y que se observa generalmente en alcoholi-
cos croénicos. De forma ocasional puede observarse formando parte de otros
procesos, que hay que descartar activamente, como malabsorcién, vomitos
persistentes, inanicion, neoplasias, insuficiencia hepatica, uremia, dialisis,
alimentacion parenteral prolongada, SIDA y tirotoxicosis'™.
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Aunque la encefalopatia de Wernicke y la psicosis
de Korsakov se consideraban clasicamente entida-
des distintas, hoy esta aceptado respectivamente
como la fase aguda y el estado residual del mismo
proceso. El sindrome tipico de la encefalopatia de
Wernicke es la triada de alteraciones oculomotoras,
ataxia y estado confusional, con un comienzo agu-
do. Esta clinica no siempre se encuentra de forma
completa. La psicosis de Korsakov debe interpre-
tarse como la fase crénica de este sindrome y se
caracteriza por un trastorno de la memoria retentiva
con relativa preservacion de las otras funciones in-
telectuales.

La bibliografia recoge algunos casos de presenta-
cion atipica, como disfagia®, coreoatetosis® y sindro-
me de Miller-Fisher, entre otros, pero el diagnostico
final solo se completa con el seguimiento evolutivo
del cuadro. La encefalopatia debe interpretarse
como una urgencia médica, ya que sin tratamiento
es frecuente la evolucion a coma, y la mortalidad
alcanza el 17 % en la fase aguda. Se trata de una
enfermedad potencialmente tratable, consistente
en la reposicion de tiamina, asi como en la correc-
cion de los factores desencadenantes. Puede ser
una buena medida preventiva el administrar 50-100
mg de tiamina a todo paciente alcohdlico al que se
le deba administrar glucosa parenteral.

Presentamos el caso de un paciente con EWK con
clinica de debut consistente en sincopes de repeti-
cion, con estudio etioldgico negativo, diagnosticado
tardiamente gracias a la aparicion del cuadro clasi-
co y apoyado en los hallazgos de la RM vy los nive-
les de tiamina en suero. En nuestro conocimiento
esta forma de inicio no esta descrita en la literatura,
por lo que es necesario tener en cuenta este cuadro
en el diagndstico diferencial del sincope.

OBSERVACIONES CLINICAS

Paciente varén de 61 afos sin habito endlico y con
antecedentes personales de cardiopatia reumatica
con valvuloplastia hacia 18 afos, hipertension e hi-
percolesterolemia. Su tratamiento habitual es AAS
100 mg/24 horas, torasemida 5 mg/24 horas y ome-
prazol 20 mg/24 horas.

Es traido a Urgencias por su familia tras relatarles
en los dias previos tres episodios sincopales sin
prédromos y rapida recuperacion, no presenciados
por testigos. El paciente se encontraba realizando
su trabajo habitual, consistente en localizar puntos
naturales de interés energético. En este primer epi-
sodio, en la exploracion fisica se encontraba afebiril,
con una tensién arterial de 138/76 en decubito y
142/84 en bipedestacion, frecuencia cardiaca de 80
Ipm, sin soplos carotideos, cardiacos, ni edemas.
El resto de la exploracién sistémica y neurolégica
era normal. Se solicitaron diferentes pruebas (ECG,
radiografia de térax, analitica basica con enzimas
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cardiacas) sin hallazgos patolégicos, siendo dado
de alta con el diagndstico de probables sincopes
vasovagales.

24 horas mas tarde acude de nuevo a urgencias
por persistencia de la clinica, afiadiendo en esta
ocasion sensacion mal definida de malestar gene-
ral y parestesias difusas. En la exploracion sistémi-
ca se encontraba normotenso, sin datos de ortosta-
tismo, mientras que en la exploracion neurolégica
se observo nistagmus horizontal bilateral agotable
e hipoestesia parcheada en abdomen y muslos sin
atender a distribucion metamérica. Los reflejos mio-
taticos estaban conservados de forma simétrica y no
mostraba datos de piramidalismo. Fue interrogado
por varios médicos sobre como sucedieron los sin-
copes y sorprendentemente la redaccion del acon-
tecimiento variaba cada vez que se le preguntaba.
También llamé la atencién su comportamiento, ya
que varias veces se mostré irritable con el personal
de enfermeria por diversos motivos, tratandolas de
manera amable minutos después. Tras ser valorado
por Neurologo y Cardiélogo de Guardia, se realizd
analitica con enzimas cardiacas seriadas, TAC cra-
neal sin contraste, electrocardiografia y radiografia
de térax, sin observarse datos patoldgicos. Se tomé
la decision de dar el alta y completar el estudio pos-
teriormente en ambas consultas.

Veinte horas mas tarde, de nuevo, mientras estaba
trabajando, comienza con palpitaciones, vegetato-
sis, sensacioén disneica y pérdida de conocimiento,
esta vez presenciada, de 3-4 minutos de duracion,
sin movimientos anormales, relajaciéon de esfinte-
res ni periodo postcritico. A su llegada nuevamen-
te a Urgencias el paciente se encuentra con buen
estado general y en la exploracion neurolégica se
evidencio un nistagmus horizontal bilateral inagota-
ble y limitacion de la abduccion bilateral, sensacion
de acorchamiento parcheado en cara anterior de
tronco y extremidades inferiores. Ademas, apare-
cen datos de focalidad neurolégica, con leve disi-
nergia izquierda, dismetrias en miembros inferiores
y marcha ataxica con signo de Romberg negativo.
En todo momento se mostrd apatico y en ocasio-
nes irritable. Con la sospecha de ictus en territorio
vertebro-basilar, se realizd analitica (bioquimica,
hemograma y coagulacion), ECG, Radiografia de
térax, TAC con contraste, ecografia duplex TSA y
transcraneal sin hallazgos patoldégicos. Para com-
pletar estudio de sincope se realizo estudio cardio-
l6gico completo con Holter, ecocardiograma, ECO,
dobutamina y ergometria normales. Las serologias
para VIH, sifilis, borrelia, brucela, HVB y HVC fue-
ron negativas. Estudio de autoinmunidad (ANA,
ENA, ANCA, anticardiolipinas), VSG, PCR y mar-
cadores tumorales negativos. Se inici6 tratamiento
con clopidogrel 75 mg/24 horas, produciéndose un
empeoramiento progresivo del cuadro cerebeloso y
evolucionando su estado mental hasta producirse
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una amnesia anterégrada franca. Ante la evolucion
térpida se realizé RM craneal con hallazgos suges-
tivos de encefalopatia de Wernicke (figuras 1y 2).

A pesar de que el paciente no presentaba historia
de abuso de alcohol o desnutricion se constata-
ron niveles bajos de Vitamina B1 (determinacion
en sangre: 13 pg/l; niveles de referencia 30-95).
La electroneurografia no mostré datos sugestivos
de polineuropatia. Posteriormente se realizé TAC
cervico-toraco-abdomino-pélvico con contraste, sin
evidenciar patologia alguna. Tras iniciar tratamiento
intravenoso con Vitamina B1 y B6 durante 5 dias,
seguida de tratamiento por via oral, el paciente
mejord paulatinamente del trastorno oculomotor, la
ataxia y del trastorno amnésico. No se registraron
mas sincopes.

Un mes después fue valorado en consultas de Neu-
rologia, sin encontrarse alteracion oculomotora ni
ataxica, y quedando como secuela el trastorno sen-
sitivo de tronco y extremidades inferiores, asi como
fallos mnésicos con dificultad en la retencion de
nueva informacion, sin cumplir criterios de demen-
cia en ese momento.

COMENTARIOS

La EWK es una entidad de dificil diagnéstico ya que
requiere una elevada sospecha, sobre todo en pa-
cientes sin factores de riesgo, o que no presentan
la sintomatologia tipica. En el caso de nuestro pa-
ciente, la ausencia de factores desencadenantes,
junto con el inicio atipico, retrasaron el diagnéstico
significativamente.

El déficit de vitamina B1 se puede producir tanto
por una disminucion del aporte vitaminico o de su
absorcién a nivel duodeno-yeyunal como por un
aumento de su metabolismo o de su consumo. La
causa mas frecuente es el alcoholismo croénico, ya
que el alcohol interfiere con el transporte activo in-
testinal de tiamina. La desnutricidn, la malabsorcion
intestinal, y las situaciones que provocan vomitos
prolongados pueden también ser precipitantes.
Otras causas sistémicas mas infrecuentes son el
SIDA, la tuberculosis diseminada, la dialisis renal,
la alimentacion parenteral prolongada y algunos
procesos tumorales. La dieta rica en hidratos de
carbono o la administracion de suero glucosado en
un paciente con déficit larvado de tiamina pueden
precipitarla®. Por esta razén deberia prevenirse con
la administracion de tiamina a todos los pacientes
alcohdlicos que precisen glucosa parenteral.

La encefalopatia de Wernicke se caracteriza por la
clinica tipica de oftalmoplejia (preferiblemente VI
PC), nistagmus, ataxia y alteracion del estado men-
tal. También se asocia frecuentemente polineuropa-
tia mixta y axonal. La afectacién sensorial puede
tener tanto un componente periférico como central
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(afectacion de tractos troncoencefalicos). En oca-
siones puede provocar sintomas poco habituales
como hipotermia, sordera neurosensorial, papile-
dema, alucinaciones y crisis convulsivas*. Aunque
estan descritos, son infrecuentes los sintomas por
disfuncién autondémica, como taquicardia, disnea
de esfuerzo, hipotension ortostatica y sincopes, sin
haber encontrado ningun caso en la literatura mé-
dica de EWK cuyo debut acontezca con sincopes
de repeticion.

Esta patologia es una urgencia médica y requiere
la administracién inmediata de 100 mg iv de tiami-
na, ya que de lo contrario puede sobrevenir estu-
por, coma y muerte. Una vez que se ha corregido la
deficiencia de tiamina, no es necesario inyectar por
via parenteral, ni administrar cantidades mayores
a los requerimientos diarios, salvo que haya alte-
raciones gastrointestinales subyacentes. Si no se
establece una terapéutica adecuada puede derivar
a un sindrome amnésico de Korsakov.

La amnesia anterégrada impide a estos pacientes
el aprendizaje. La retrograda se extiende hasta
unos meses-afnos antes del inicio del cuadro, mien-
tras que la memoria para hechos remotos perma-
nece intacta. Este déficit de memoria les impide el
aprendizaje de nuevas situaciones, por lo que son
incapaces de realizar una vida social normal. Junto
a este déficit de memoria anterégrada, estos enfer-
mos presentan una alteracion de la memoria retro-
grada o pasada, mas acusada cuanto mas reciente
es el hecho que se pretende recordar. En este senti-
do, pueden recordar algunas situaciones concretas
del pasado, pero son incapaces de encadenar de
modo adecuado todos los sucesos y suelen rellenar
las lagunas con otros hechos inventados (fabula-
ciones). Estas son tipicas de los estados iniciales
de la enfermedad y suelen desaparecer en estadios
mas cronicos.

Solo el 25 % de los pacientes que desarrollan un
sindrome de Korsakoff tienen un diagndstico clinico
previo de encefalopatia de Wernicke. Sin tratamien-
to, la EWK empeora y es potencialmente mortal.
Con tratamiento, los sintomas como la falta de coor-
dinacion y la oftalmoparesia se suelen controlar, asi
como impedir que la enfermedad empeore. Algunos
sintomas, particularmente la ataxia, la polineuropa-
tia y el deterioro cognitivo suelen ser dificiles de re-
cuperar. Los pacientes con sindrome de Korsakov
experimentan una recuperacion total en el 25 % de
los casos, parcial en un 50 % y aproximadamente
un 25 % no responde al tratamiento.

El diagndstico de ésta patologia es eminentemente
clinico, aunque es recomendable confirmarlo con
los hallazgos de neuroimagen y las determinaciones
analiticas de tiamina y actividad de la transcelotasa,
gue se encuentran disminuidas. El analisis de LCR
puede mostrar datos inespecificos, como elevacion
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de la proteinorraquia. Los estudios de neuroima-
gen son habitalmente normales. El TAC craneal no
suele producir hallazgos de interés, mientras que la
RM craneal es el estudio de eleccion. Los hallazgos
caracteristicos son la presencia de hipeintensidad
periventriculares y alrededor del cuarto ventriculo?.
Habitualmente no se produce alteracion en las se-
cuencias de difusién, por lo que son consistentes
con edema vasogénico. Otras regiones afectadas
frecuentemente son el diencéfalo y los tubérculos
mamilares, que es un signo tardio.

Con esta nota clinica pretendemos recordar la im-
portancia del diagndstico precoz de esta patologia,
ademas de reportar una forma atipica de presen-
tacion, so6lo sospechada tras comprobar un patron
evolutivo tipico. Es necesario tener en cuenta la
EWK en el diagndstico diferencial del sincope y
elevar el indice de sospecha en pacientes sin facto-
res de riesgo para desarrollar carencia de tiamina.
Por ultimo, creemos necesario plantear tratamiento
con suplementos de tiamina en pacientes con cua-
dros de afectacion neuroldgica multifocal o cuadros
confusionales sin diagndstico evidente, sobre todo
en aquellos casos en los que la neuroimagen no
demuestre datos patoldgicos.

Figura 1. Secuencia FLAIR coronal en la que apa-
rece una alteracion de sefial hiperintensa localiza-
da en tubérculos mamilares y en regiones hipotala-
micas adyacentes al tercer ventriculo.
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Figura 2. Secuencia FLAIR coronal en la que apa-
rece una alteracién de sefial hiperintensa localizada
en lamina cuadrigémina.
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