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Paciente

Å 66 años

Å 8 meses: apatía, olvidos progresivos 

Å 48h: 

ïAfasia nominal 

ïConfusión 

ï Inestabilidad de la marcha con retropulsión

ïPérdida control esfínteres



Å AP:

ï Hipoacusia, dislipemia 

ï Diplopia: episodios esporádicos desde hace 30 años

ï Ingreso (1986): 

ÅñEncefalopat²a de Wernickeò (inger²a 80 grs. de alcohol/d²a). No 

bebe alcohol desde 1986

ï 3 meses previos al ingreso: valorada en Neurología por deterioro 

cognitivo 

ÅRMN: extensa afectación de sustancia blanca

ï Tratamiento: IBP, Ezetimibe, Atorvastatina, Clopidogrel

Paciente



Exploración Física

Á Alerta. Orientada en persona. TA 140/60  Afebril. 

Á Pares craneales, fuerza y sensibilidad normales. 

Á Aumento de la base de sustentación, marcha imposible sin 

ayuda. 

Á Babinski izquierdo. ROT simétricos levemente aumentados. 

Á Sólo comprende órdenes simples



V Analítica: Normal

V EEG: Normal

V EMG : Normal

V PEV : Normal  

V LCR: Normal

Á TAC

Á RMN

Pruebas Complementarias



TAC



T2

Flair



Biopsia de piel















CADASIL
Cerebral Autosomal Dominant 

Angiopathy with Subcortical Infarcts 
and Leucoencephalopathy

« Granular Osmiophilic Material » 

(GOM)



Estudio Genético Notch 3 (19p13.2-p13.1) 

C>T en heterocigosisŸA133C




