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Reporte de caso

Enfermedad de Marchiafava-Bignami

Gervith Reyes Soto®, Rafael Mendizabal Guerra', Rubén Acosta Garcés?, Arturo
Ayala Arcipreste?, Ignacio Félix Espinoza®, Carlos Delgado Hernandez3,
Alejandro Monroy Sosa'’

RESUMEN

La enfermedad de Marchiafava-Bignami es carac-
terizada por desmielinizacién del cuerpo calloso. Las
caracteristicas clinicas son variadas, los sintomas mas
frecuentes inician como: demencia, alteracion de la
atencion, dificultad para la marcha y sindrome de
desconexién interhemisférica. Reporte de caso: caso
clinico de paciente masculino de 69 anos con antece-
dentes de alcoholismo, quien presenté alteracion
mental. La resonancia magnética revel6 desmieliniza-
cion del cuerpo calloso, sustancia blanca de hemisferio
cerebral izquierdo y puente. La biopsia confirmé desmie-
linizaciéon sin evidencia de tumor. El diagnéstico de
Marchiafava-Bignamifue confirmado. Conclusiones: este
caso surge de preguntas acerca de algunas ideas
previas sobre esta enfermedad, como prondstico de
sus formas agudas y el significado de lesiones extra-
callosas vistas mediante neuroimagen.
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MARCHIAFAVA-BIGNAMI DISEASE
ABSTRACT

Marchiafava-Bignami disease is characterized by
demyelination of the callous body. The clinical features
are varied, the most frequent symptoms being:
dementia, attention disorders, gait difficulty and
interhemispheric deconnection syndrome. Report case:
We report a 69-year-old alcoholic man who presented
with mental impairment. MRI, suggestive of corpus
callosum demyelination with associated white matter
involvement in left cerebral hemisphere and pons.
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Biopsy reveled demyelination and no evidence of tumor.
The diagnosis of Marchiafava-Bignami disease was
confirmed. Conclusions: this case raises questions about
some previous ideas on this disease, such as the
prognosis of its acute forms and the significance of the
extracallosal lesions seen on neuroimaging.

Key words: alcoholism, Marchiafava-Bignami disease,
corpus callosum, demyelination.

a enfermedad de Marchiafava-Bignami (EMB)

ha sido reconocida como un sindrome carac-

terizado por necrosis y desmielinizacion focal
del cuerpo calloso, descrita por primera vez en 1903
por los patélogos Marchiafava y Bignami en tres pa-
cientes alcohdlicos italianos, bebedores de vino
tinto'2. Después se han descrito casos en todo el mun-
do, asociados a otros tipos de bebidas alcohdlicas y
también, aunque en menor frecuencia en pacientes no
alcohdlicos®®. Hasta la actualidad sélo 250 casos en
el mundo se han reportado como enfermedad de
Marchiafava-Bignami, siendo la mayoria hombres con
antecedentes de alcoholismo intenso y déficit
nutricional, la causa de esta enfermedad sigue siendo
aun desconocida’®. Algunos rasgos fisiopatoldgicos de
la enfermedad fueron reportados en 1999, por
Ferracci®, donde se evidencié la disminucion del flujo
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sanguineo subcortical parietal bilateral, acompanado
de apraxia, agrafia y desconexion interhemisférica®'".
En un inicio se penso6 que la enfermedad de Marchia-
fava-Bignami, era exclusiva de pacientes italianos o
que existia predisposicién de raza, confirmandose no
ser asi con estudios de resonancia magnética en busca
de lesién del cuerpo calloso en otras poblaciones'>.
Los casos originalmente reportados fueron diagnosti-
cados por hallazgos patolégicos de autopsia; sin
embargo, en la actualidad con el uso de la resonan-
cia magnética, ha permitido diagnosticarla de forma
temprana'', Helenius reporto en 2001 en promedio
250 casos, de los cuales 200 fallecieron, 30 sobrevivie-
ron con demencia severa y so6lo 20 tuvieron buen
prondstico'®'. La terapia con tiamina, vitamina B -12,
folato y esteroides ha sido utilizada en el tratamiento
de la enfermedad®'®. Derivado de las observaciones
en su curso clinico, se establecié categorizar la enfer-
medad en 1977, por Brion, en agudo, subagudo y
crénico que en la actualidad es usada®. Existen dos
subtipos clinico-radiolégicos de la enfermedad; tipo A:
cursa con estupor, coma, alteracién piramidal y
radiograficamente lesién completa del cuerpo calloso,
tipo B: alteracion mental leve o asintomatica, con le-
siones focales del cuerpo calloso?'. Reportamos un
caso clinico de paciente masculino de 69 afos con al-
teracién en las funciones mentales superiores como
amnesia anterograda inmediata posterior a ingesta cré-
nica de alcohol.

REPORTE DE CASO

Masculino de 69 anos, con tabaquismo positi-
vo de 25 afos (tres cigarrillos por dia), alcoholismo
crénico de 30 anos, promedio de 2 a 3 bebidas des-
de los Ultimos siete anos (200 mi/dia de ron y whisky)
al dia llegando ocasionalmente hasta la embriaguez.
Hipertenso de siete anos controlado con captopril 50
mg/dia, ingesta de bebidas alcohdlicas de forma inten-
sa (600 ml/ron y whisky) en ultimos dos meses, hasta
el deterioro de las funciones mentales un mes previo,
perseverancia de frases, amnesia anterograda,
inatencién y pérdida de capacidad de abstraccion.
Signos vitales: tensién arterial 130/70, frecuencia
cardiaca 80 por min, frecuencia respiratoria 22 por min,
temperatura 36.8°C talla 1.65 cm, peso 60 kg. Explo-
racion fisica general normal. Exploracién neurolégica:
escala de coma de Glasgow 13 (04 V4 M6), euférico.
No coherente con curso del contenido del pensamien-
to, desorientado en tiempo y lugar, Mini-mental-prueba
de Folstein: 9/30, logolalia, dismnesia anterograda, in-
capacidad de fijacion de memoria inmediata (mayor a

2 min), evocacion retrograda normal (un mes ); repite,
comprende lenguaje grafico y hablado. No existen
apraxias, ni agnosias. Repite y nomina. Juicio, calcu-
lo y raciocinio anormal. Pupilas isocéricas 3 mm
reactivas, fuerza muscular 5/5 simétricas, sin alteracién
sensitiva, no signos cerebelosos, ni meningeos. Exa-
men de laboratorio con hemoglobina 14 g/L, volumen
corpuscular medio 99 fL, glutaminiltransferasa 75 u/L
(rango normal 5 a 53). Sodio (140mEqg/1), vitamina B1
30.8 ng/ml (rango normal 32-95) y B12 200 pg/ml (ran-
go normal: 130-785). Resonancia magnética cerebral
T1WI (TR = 450ms/TE = 7.7ms, mag= 1.5): con atro-
fia cortical, lesion hipointensa en rodilla de cuerpo
calloso de 1 cm en su didmetro, que mediante admi-
nistracién de gadolinio refuerza en su périferia de forma
irregular, hiperintensidad en puente (figura 1). T2WI (TR
= 4900ms/TE = 115ms, mag=1.5) hiperintensidad en
rodilla de cuerpo calloso (figura 2). Flair (TR = 9002ms/
TE = 122ms, mag=1.5) con hiperintensidad en rodilla
de cuerpo calloso (figura 3). Se realizd toma de biop-
sia mediante abordaje interhemisférico encontrando
lesion en la rodilla de cuerpo calloso, color amarillento
y puntilleo grisaceo. Histopatolégicamente mediante
tincion de hematoxilina/eosina se encontraron
macrofagos espumosos de predominio perivascular,
con hipertrofia endotelial vascular, sin infiltrado inflama-
torio agudo y areas de desmielinzacion (figura 4). Se
realizd6 inmunohistoquimica de CD45, CD20, PAGF, CD
3, CD 30, negativo a linfoma primario de sistema ner-
vioso central. El paciente presenta evolucion después

Figura 1: Resonancia magnética coronal con gadolinio: TIWI (TR =
450ms/TE = 7.7ms, mag= 1.5): se observa atrofia cortical, lesién en
rodilla de cuerpo calloso de 1 cm hipointensa central, hiperintensidad
irregular periférica.
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Figura 2. Resonancia magnética sagital con gadolinio: TIWI (TR =
450ms/TE = 7.7ms, mag= 1.5): se observa hiperintensidad en rodilla
cuerpo calloso y puente.
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Figura 3. Flair (TR = 9002ms/TE = 122ms, mag=1.5 ) con
hiperintensidad en rodilla de cuerpo calloso, cuerno frontal y sustan-
cia blanca de hemisferio izquierdo.

de la cirugia con mejoria de funciones mentales supe-
riores (Mental-prueba de Folstein: 22/30), continuando
tratamiento mediante vitamina B1, B12 y memantina 10
mg via oral cada 12 hs.
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Figura 4. (Hematoxilina/eosina 40X) biopsia de cuerpo calloso con
macrofagos espumosos y areas de desmielinizacion.

DISCUSION

El diagnéstico de la EMB se realizaba con an-
telacion en estudios de autopsia; sin embargo, las
caracteristicas mediante resonancia magnética, marca-
ron la pauta para la busqueda intencionada de la
enfermedad, ofreciendo mayor calidad de vida en pa-
cientes con EMB quienes cursaban sin diagndstico
hasta estudios pos mortem. La EMB afecta el cuerpo
calloso, seguida de la rodilla y por ultimo el rodete; no
obstante, puede ser afectada en su totalidad en rela-
cién al curso de la enfermedad?. Otros tractos pueden
ser afectados como son la comisura anterior, posterior
y tracto cortico-espinal, ademas las lesiones se pue-
den encontrar en la sustancia blanca hemisférica,
puente y pedunculos cerebelosos® ™. El diagndstico es
realizado en base a los hallazgos clinicos en combina-
cién con las imagenes de resonancia magnética; pero,
en algunos casos se sospecha de enfermedad tumoral
y se debera realizar diagnostico diferencial con linfoma
primario, metastasis, lesiones granulomatosas y
glioblastoma?. Los pacientes con EMB presentan de-
terioro agudo de funciones mentales superiores,
desorientacion, crisis convulsivas, rigidez muscular y
coma. La encefalopatia de Wernicke puede cursar en
conjunto con EMB, siendo dificil su distincién entre
cada una; pero, los pacientes con encefalopatia de
Wernicke cursan con ataxia, oftalmoplejia, nistagmos
y confusiones frecuentes. Otros sindromes clinicos que
debemos considerar son diagnosticos diferenciales de
la EMB en su forma crénica como, enfermedad de Al-
zheimer, demencia multi-infarto, enfermedad de Pick y
demencia de Korsakoff en donde se presentan
polineuropatia y demencia. Las imagenes de resonancia
magnética en EMB mediante secuencias convenciona-
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les de Spin-echo son caracterizadas por lesiones simé-
tricas en cuerpo calloso, situadas en las capas
centrales separando las porciones ventrales de las
dorsales (signos del Sandwich)?*. Mediante Single-
photon emission CT (spect) en la EMB, mostré hipoper-
fusién frontal, ganglios basales y I6bulos parietales de
forma bilateral; sin embargo, la utilidad de la resonan-
cia magnética en secuencias T1WIls, T2WIs y Flair son
de mayor utilidad para localizar lesiones asociadas a
EMB?>%°, Mediante estudios de tractografia oblicua, se
ha observado disminucién de la densidad de fibras en
rodilla, cuerpo y rodete de cuerpo calloso, con termi-
nacion temprana en sustancia blanca®. El uso de
esteroides en fase aguda y uso de mianserina, se ha
utilizado en el tratamiento de la EMB, que es Util para
disminuir los cambios organicos'®?'.

CONCLUSIONES

La EMB consiste en desmielinizacion y necrosis
de areas del cuerpo calloso, que suele aparecer en
pacientes alcohdlicos. Aunque en un principio se
atribuy6 la etiopatogenia de la EMB o al efecto neuro-
toxico del alcohol, las observaciones posteriores han
demostrado que su patogenia no se relaciona con
dicho efecto, sino con los trastornos electroliticos
(osméticos) que se presentan en el alcoholismo, y en
otras muchas situaciones. En los casos de presenta-
cion aguda los sintomas son inespecificos con
confusion y desorientacién. Si el enfermo se recupera
o el inicio es menos agudo, el cuadro evoluciona con
un predominio de sintomas cognitivos hasta la demencia.
En este caso segun la clasificacion clinico radioldgica
corresponde a subtipo B, debido a que presenta alte-
racion cognitiva y lesiones focales de cuerpo calloso.
Aunque en el pasado era dificil el diagndstico de EMB
y rara vez podia hacerse antes de la autopsia, en la
actualidad, la combinacion de datos clinicos y neuroi-
magen permite llegar al diagnostico.
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