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El alcoholismo crénico provoca toxicidad en el
sistema nervioso central y periférico siendo la
enfermedad de Marchiafava-Bignami una de sus
complicaciones menos frecuentes.

Esta entidad se caracteriza por desmieliniza-
cién del cuerpo calloso. El cuadro clinico es va-
riado, siendo los sintomas mas frecuentes: la de-
mencia, los trastornos de la atencion, la dificultad
para la marcha y el sindrome de desconexién in-
terhemisférica. Para su diagndstico se precisan
técnicas de neuroimagen, fundamentalmente la
resonancia magnética.

Presentamos el caso de un paciente que in-
gresa en la Unidad de Cuidados Intensivos por
deterioro neurolégico y parada respiratoria, que
es finalmente diagnosticado de enfermedad de
Marchiafava-Bignami.

Exponemos las dificultades diagnésticas y las
alternativas terapéuticas de esta patologia.

PALABRAS CLAYVE: alcoholismo, enfermedad de Marchiafa-
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MARCHIAFAVA-BIGNAMI DISEASE
IN INTENSIVE CARE

Chronic alcoholism causes toxicity in the cen-
tral and peripheral nervous system, Marchiafava-
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Bignami disease being one of its less frequent
complications.

This entity is characterized by demyelinization
of the callous body. The clinical picture is varied,
the most frequent symptoms being: dementia,
attention disorders, gait difficulty and interhe-
mispheric deconnection syndrome. Neuroima-
ging techniques, basically magnetic resonance
imaging, are required for its diagnosis.

We present the case of a patient who was ad-
mitted to the intensive care unit due to neurolo-
gical deterioration and respiratory arrest. He was
finally diagnosed as having Marchiafava-Bignami
disease.

We explain the diagnostic difficulties and the-
rapeutic alternatives of this disease.

KEY WORDS: alcoholism, Marchiafava-Bignami disease, ca-
llous body atrophy, dementia.

INTRODUCCION

El consumo crénico de alcohol afecta a numero-
sas personas en la sociedad occidental. El mecanis-
mo de produccién de la toxicidad por alcohol puede
ser directo sobre la membrana celular, indirecto por
déficit nutricional, o por trastornos hidroelectroliti-
cos'.

Las complicaciones neuropsiquidtricas del alco-
holismo estan bien definidas, siendo las mas fre-
cuentes la polineuropatia, el sindrome de depriva-
cion, la encefalopatia de Wernicke y la psicosis de
Korsakoff; dentro de las complicaciones poco fre-
cuentes, la enfermedad de Marchiafava-Bignami
(M-B) es una de las menos conocidas. Desde que se
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describi6 por primera vez la enfermedad por los pa-
télogos Marchiafava y Bignami®, se han detectado
casos en numerosas zonas del mundo. Suelen ser pa-
cientes con habito endlico, habitualmente varones,
en edades medias de la vida, aunque también se han
descrito algunos casos en pacientes con anteceden-
tes de desnutricién® y anorexia nerviosa*.

Las caracteristicas neuropatoldgicas® de esta en-
fermedad consisten en la desmielinizacién del cuer-
po calloso, particularmente la ldmina central de la
rodilla. En ocasiones, las lesiones se extienden late-
ralmente hacia el centro semioval o implican los pe-
dinculos cerebelosos medios, las columnas poste-
riores de la médula espinal o los tractos épticos. Se
puede encontrar también pérdida de neuronas de la
corteza y en la parte externa del putamen.

El diagnéstico de certeza de la enfermedad de
M-B se hace mediante necropsia, mientras que la
resonancia magnética (RM) aporta imagenes muy
sugestivas de la enfermedad, con lesiones de des-
mielinizacién o necrosis del cuerpo calloso, por
este motivo es una patologia apenas descrita hasta
la generalizacién de las técnicas de neuroimagen.
Entre 1987 y 1997 s6lo se describieron 36 casos
en la literatura y ninguno en medicina intensiva’.

CASO CLINICO

Se trata de un hombre de 43 afios fumador y be-
bedor crénico de mas de 90 gramos de alcohol al
dia, diagnosticado de cirrosis endlica estadio A de
Child-Pugh, es6fago de Barret y miastenia gravis es-
tadio I de Osserman, en tratamiento crénico con pi-
ridostigmina. Ingresa en Neurologia por clinica de
15 dias de evolucién de debilidad en miembros infe-
riores y caidas frecuentes, las cuales impidieron la
deambulacién la dltima semana, asi como agitacién
psicomotriz, ideas delirantes y alucinaciones visuales.
En la exploracién destaca la desorientacién temporal,
el déficit de atencidn, la inquietud psicomotriz leve,
paresia en miembros inferiores 4/5, hiperreflexia
aquilea bilateral y bipedestaciéon imposible. Se le
diagnostica inicialmente de paraparesia y cuadro
confusional en probable relacién con abstinencia al-
cohdlica.

Se realiza una tomografia axial computarizada
(TAC) craneal (fig. 1) que presenta atrofia cortico-
subcortical. La puncién lumbar muestra liquido ce-
falorraquideo normal con cultivo negativo y serolo-
gia negativa para micoplasma, herpes, varicela,
citomegalovirus, virus Epstein-Barr, virus de la in-
munodeficiencia humana, ldes y toxoplasma. La se-
rologia sanguinea para los mismos microorganis-
mos, asi como para los virus de la hepatitis B y C es
también negativa. De los resultados de la bioquimica
cabe destacar el nivel de 4cido félico bajo, elevacion
de alfa-1-globulina en el proteinograma y anticuer-
pos antirreceptores de acetilcolina en suero positivos.

En los dias posteriores desarrolla una debilidad
progresiva y ante la sospecha de una crisis miasténi-
ca se inicia tratamiento con corticoides. Veinticuatro
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Figura 1. Tomografia axial computarizada encefdlica que mues-
tra hipodensidad en el cuerpo calloso y signos de atrofia cortico-
subcortical.

horas més tarde presenta parada respiratoria, proce-
diéndose a la intubacién endotraqueal y conexidén a
ventilacién mecdénica, ingresando posteriormente en
la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI).

En nuestro servicio iniciamos plasmaféresis y
continuamos tratamiento corticoideo con mejoria
inicial del cuadro. Tras dos extubaciones fallidas por
episodios de apnea subita se realiza traqueotomia y
desconexioén del respirador a los 28 dias de la venti-
lacién mecénica. Durante su estancia en la UCI se
realiza un electromiograma con resultado compati-
ble con polineuropatia sensitivo-motora de caracter
axonal y de evolucién crénica, sin signos de activi-
dad denervativa; la estimulacién repetitiva no mos-
tré respuestas incrementales ni decrementales.

En la exploracién neurolégica previa al alta el pa-
ciente estd consciente, poco colaborador, con difi-
cultad para fijar la atencién, obedece 6rdenes senci-
llas y presenta cuadros de agitacién psicomotriz,
situacion similar a la que presentaba antes del ingre-
SO.

Reingresa en la UCI tras cuatro dias en planta por
un coma hipercapnico secundario a bradipnea. En la
exploracién fisica destaca un nivel de conciencia
fluctuante y un patrén respiratorio caracterizado por
respiracion superficial y frecuentes episodios de ap-
nea. Se realiza un nuevo electromiograma que pre-
senta un empeoramiento de la polineuropatia. En el
electroencefalograma se observa un enlentecimiento
difuso de la actividad cerebral sin paroxismos. Los
potenciales evocados auditivos objetivan una discre-

Med Intensiva. 2005;29(7):396-9 397



RODRIGUEZ-FERNANDEZ S, ET AL. ENFERMEDAD DE MARCHIAFAVA-BIGNAMI EN CUIDADOS INTENSIVOS

Figura 2. Resonancia magnética encefdlica, corte coronal en se-
cuencia FLAIR donde se aprecia hiperdensidad del cuerpo calloso.

ta hipoacusia de conduccién. Se cuantifican porfiri-
nas en orina que son normales.

Ante la persistencia del cuadro neuroldgico sin
diagnéstico preciso se realiza una RM (fig. 2) que
muestra un aumento de sefial en densidad proténica,
T2 y secuencia FLAIR en el cuerpo calloso y en la
sustancia blanca de los centros semiovales, existiendo
también aumento de sefial en las imdgenes de difu-
sién, todo ello compatible con enfermedad de M-B.

Se ensaya tratamiento con vitamina B sin resulta-
do satisfactorio. Ante la persistencia de su profundo
deterioro neuroldgico tras un periodo de larga evo-
lucién y sin respuesta al tratamiento, se discute el
caso en sesion clinica, decidiendo, de comun acuer-
do con la familia, limitar el esfuerzo terapéutico. El
paciente es dado de alta a planta, donde fallece cin-
co dias més tarde en situacién de shock séptico y fa-
1lo multiorgénico.

DISCUSION

La etiologia de la enfermedad de M-B es actual-
mente desconocida. Entre sus causas se han pro-
puesto factores toxicos presentes en las bebidas al-
coholicas, alteraciones metabdlicas o enzimadticas y
déficit de vitamina B.

Esta enfermedad suele iniciarse con alteraciones
cognitivas o psiquidtricas, asociadas a multiples sinto-
mas neurolégicos tales como trastornos de la atencion,
dificultad para caminar, espasticidad, mioclonias, tem-
blor, hiperreflexia, hemiparesia, hipertonia, sintomas
de desconexion interhemisférica, crisis epilépticas, in-
continencia urinaria, disartria y demencia®’. La evo-
lucién puede ser aguda, subaguda o crénica. Suele
ser habitual la coexistencia de complicaciones del
tipo esclerosis laminar de Morel, mielindlisis cen-
tropontina, encefalopatia de Wernicke o cambios
pelagroides corticales, que pueden contribuir a la
presencia de alteraciones neuropsiquidtricas adicio-
nales™.

Los estudios de neuroimagen: la TAC y, sobre
todo, la RM permiten la identificacién de las lesio-
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nes cerebrales de esta enfermedad. La TAC puede
ser normal o presentar signos de atrofia corticosub-
cortical e hipodensidad en cuerpo calloso. La RM
muestra imdgenes caracteristicas de desmieliniza-
cion, fundamentalmente localizadas en cuerpo callo-
so, sobre todo en la rodilla, siendo también frecuen-
tes las lesiones difusas de la sustancia blanca'".
Estas lesiones pueden también aparecer en otras pa-
tologias que afectan al cuerpo calloso, como linfoma,
esclerosis mudltiple y gliomatosis cerebral. Otras
técnicas diagndsticas como los potenciales evocados
auditivos muestran anormalidades inespecificas".

La mayoria de los pacientes fallecen pronto y las
complicaciones son de cardcter infeccioso, sobre
todo neumonia por aspiracién y sepsis. Aunque sue-
le considerarse una enfermedad irreversible, se han
descrito algunos casos de evolucién favorable'®".

No existe tratamiento eficaz para esta enferme-
dad, no obstante, algunos autores han ensayado em-
piricamente la administracion de vitamina B,, por
considerar que esta enfermedad est4 relacionada con
su déficit, pero el beneficio de este tratamiento es
dudoso®. El tratamiento con corticoides puede pro-
ducir mejoria en aquellos casos que cursan con ede-
ma cerebral®.

La clinica de nuestro paciente, junto con sus ante-
cedentes de alcoholismo y los hallazgos iniciales en
la TAC de ingreso deberia haber servido para orien-
tar el diagndstico. Una revision posterior de las ima-
genes de la TAC demostré la existencia de atenua-
cién a nivel del cuerpo calloso, ademds de atrofia
corticosubcortical.

Durante su estancia en la UCI presentd pausas de
apnea stbitas, sin causa justificada. El antecedente
de miastenia gravis supuso un factor de confusién
cuando consideramos los aspectos respiratorios y la
debilidad muscular que presentd este paciente. Sin
embargo, varios datos nos hicieron descartar este
diagndstico: la ausencia de afectacion de la muscu-
latura ocular y palpebral, la estimulacién repetitiva
durante el estudio neurofisiolégico que fue normal y
la presencia de alteraciones cognitivas, que no sue-
len aparecer en la miastenia. La respuesta inicial a
corticoides se ha descrito también en la enfermedad
de M-B. No hemos encontrado en la bibliografia
asociacion entre este problema respiratorio y la en-
fermedad de M-B, no obstante, dado el escaso nu-
mero de casos publicados y la afectacién cerebral
difusa que se asocia a esta patologia, no se puede
excluir que sea una manifestacion de la misma.

La situacion clinica que existia previa al ingreso
y los hallazgos electromiograficos sugerian una pa-
tologia crénica compatible con polineuropatia alco-
hoélica. Aunque una causa frecuente de debilidad es
la polineuropatia del enfermo critico, la ausencia de
factores de riesgo, salvo los corticoides y la realiza-
ciéon del electromiograma de forma precoz, junto
con la sintomatologia previa al ingreso, nos llevaron
a descartar dicha patologia.

Las alteraciones cognitivas estaban presentes an-
tes del ingreso, por lo que no se pueden atribuir a
delirio del enfermo critico, a pesar de que los cua-

00



RODRIGUEZ-FERNANDEZ S, ET AL. ENFERMEDAD DE MARCHIAFAVA-BIGNAMI EN CUIDADOS INTENSIVOS

dros confusionales agudos son extremadamente fre-
cuentes en las Unidades de Intensivos.

Resumiendo, la enfermedad de M-B es una enfer-
medad infradiagnosticada y poco conocida en los
Cuidados Intensivos. Su diagndstico clinico es difi-
cil, ya que se solapa con miiltiples patologias, preci-
sando de un alto indice de sospecha y la realizacién
de una RM. Con un diagnéstico precoz, algunos ca-
sos pueden ser reversibles, sobre todo si el paciente
deja de beber y se logra un buen estado nutricional.
Hay que valorar la administracién de vitamina B, y
corticoides durante la fase aguda de desmieliniza-
cién y edema cerebral, asi como el tratamiento sin-
tomdtico de las complicaciones y el soporte vital
cuando lo precise®.
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