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En 1952, Lippman [1] describi6 por primera vez

siete casos de pacientes migrafiosos que cursa-

ban con alteracién de la percepcién corporal,

de los objetos y del transcurrir del tiempo, y

hasta 1955 no fue cuando Todd [2] asignd el

nombre de sindrome de Alicia en el Pais de las

Maravillas (SAPM) a este ‘singular grupo de sin-

tomas intimamente relacionados con la migra-

fia y la epilepsia’, en alusién a la obra literaria

Alice’s adventures in Wonderland, publicada en

1865 por Charles Lutwidge Dodgson bajo el pseu-

dénimo de Lewis Carroll.

Posteriormente, se han ido describiendo nue-
VoS €asos, y en la actualidad se define como un
cuadro de trastornos complejos de la percepcién
que puede cursar, de mayor a menor frecuencia,
con varios de los siguientes sintomas:

— Visuales: micropsia/macropsia, micro/macro-
somatognosia, teleopsia, pelopsia, metamor-
fopsia, distorsién de la situacién espacial de
los objetos, de su coloracién o de la del en-
torno, sensacién de desplazamiento de ob-
jetos y palinopsia [1,3-19].

— Somestésicos: delirio y alucinaciones, agita-
cién y miedo, alteracién en la percepcién del
transcurso del tiempo, desrealizacion, des-
personalizacién y dualidad somatopsiquica
[1-4,8,11,13-19].

— Auditivos: alucinaciones auditivas, hiperacu-
sia y fonofobia [2,11,13-18].

— Olfativos: alucinaciones olfativas [14].

A pesar de que su etiologia atn no ha sido del

todo esclarecida, se han relacionado la infeccio-
sa [3,5,7,9,10,16,18-22] y la migrafiosa [1-4,8,
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9,15,17,23] como las mas prevalentes, sequidas
por la epiléptica [3,9,24], la intoxicacién por
cannabis [3] y LSD [12], la reaccidn adversa al
topiramato [8], al montelukast [6], a las benzo-
diacepinas [3] y al dextrometorfano [3], el ca-
vernoma temporoparietal [13], el traumatismo
craneoencefalico [9], el sindrome delirante con-
fusional [11] y la idiopatica [9]. La etiopatoge-
nia infecciosa se ha relacionado con los virus de
Epstein-Barr [3,5,7,10,19], Coxsackie [3,20], cito-
megalovirus [3], varicela zéster [3,22] e influen-
za HIN1[18,21], y con la neuroborreliosis [16].

Se presenta un caso de SAPM como prédro-
mo de faringoamigdalitis estreptocdcica.

Nifia caucasica sana, de 5 afios y 7 meses, con
antecedentes personales de cefalea por estimu-
lo frio, y familiares de migrafia con y sin aura
visual (tia y abuela maternas, respectivamente)
y cefalea por estimulo frio (tia) que, tres dias
antes de la instauracién de alteraciones en la
percepcidn visual, comenzd a referir imposibili-
dad para tragar (‘pienso que quiero comer, pe-
ro cuando intento tragar mi garganta no le hace
caso a mi cabeza y no puedo, es como si lo hu-
biera olvidado, no sé cdémo hacerlo’).

La primera serie de episodios ocurrié tras un
traumatismo occipital desde su propio pie que
no ocasiond pérdida de conocimiento ni vémi-
tos. En las horas posteriores empezé a aquejar
cefalea de intensidad moderada en la regién
frontal y despertares nocturnos, con episodios
de terror y macropsias (‘hay caras grandes con
0jos negros muy grandes que se mueven delan-
te de mi'y vienen hacia mi’; ‘toda la habitacion
es muy grande, mucho mas de lo que tiene que
ser’). Al dia siguiente continué constatando
macropsias breves (menos de cinco minutos) y
frecuentes (mas de cinco veces/dia), y cefalea,
y por la tarde comenzé con fiebre (38,7 °C) y
dolor de garganta. En el examen fisico se evi-
denciaron adenomegalias cervicales y palatinas,
estas Ultimas con focos infecciosos de drenaje,
y el test de deteccidn rapida de estreptococo A
mediante exudado faringeo resulté positivo; el
proceso se atribuyd a faringoamigdalitis estrep-
tocécica. Se le pauté amoxicilina y, al cuarto
dia de persistencia de macropsias y metamor-
fopsias (‘mama, estas graciosa con la cabeza
tan grande’), acudié al servicio de oftalmolo-
gia, donde relatd los hechos con tranquilidad y
refiriendo que ‘ver las cosas asi era divertido’. El
examen ocular completo no revelé hallazgos
patoldgicos, por lo que fue derivada a urgencias

pediatricas donde, al resultar el examen neuro-
I6gico normal, recibié el alta.

Ante la persistencia de las macropsias, me-
tamorfopsias, distorsién de la situacién espacial
de los objetos y palinopsia (‘la television la veo
torcida hacia la derecha y se mueve muy rapido
hacia arriba y hacia abajo, como si hubiera mu-
chas teles’), acudié a urgencias pediatricas en
otro centro hospitalario, donde se llevé a cabo
una exhaustiva exploracién neuroldgica en la
que tampoco se evidenciaron alteraciones. El
estudio seroldgico dio resultados negativos en la
reaccién de Paul Bunnell y anticuerpos IgG e IgM
para citomegalovirus y virus de Epstein-Barr.
Asi, fue diagnosticada de SAPM de instauracién
asociada al cuadro infeccioso padecido en los
dias precedentes; las alteraciones visuopercep-
tivas persistieron cuatro semanas.

El registro electroencefalografico realizado en
fase de resolucién en condiciones de vigilia con
privacién parcial previa de suefio revelé una ac-
tividad bioeléctrica caracterizada por la desin-
cronizacién global leve del ritmo de fondo, con-
formada por actividad theta difusa de predomi-
nio centrotemporal bilateral. No se evidenciaron
asimetrias interhemisféricas, grafoelementos pa-
toldgicos focales ni generalizados, ni anomalias
epileptiformes u otras alteraciones especificas.

A los dos meses tuvo lugar una segunda se-
rie que comenzé con desrealizacion (‘éestamos
en un suefio o esto estd pasando de verdad?’).
El sequndo dia presentd fiebre (38,5 °C), que,
también en esta ocasién, fue ocasionada por
faringoamigdalitis estreptocdcica y tratada con
amoxicilina. El SAPM persistié dos semanas con
macropsias de presentacién preferente en pe-
numbra u oscuridad, microsomatognosia y te-
leopsia (‘cuando miro hacia abajo veo que mis
pies se han hecho muy pequefios y estan como
lejos’).

Tres meses después sobrevino una tercera
serie, que cursd con macropsias y micropsias
('la galleta de mi mano derecha es grande y la
de laizquierda pequefia, y si las cambio de lado
siguen siendo de ese tamafio’), y tres meses
mas tarde, una cuarta, que cursé con alucina-
ciones, macropsias, sensacion de desplazamien-
to de objetos y teleopsia de presentacién prefe-
rente en penumbra u oscuridad (‘he vuelto a ver
los ojos negros en las caras grandes y, cuando
he mirado alrededor, toda la habitacién era enor-
me y la persiana subia y bajaba sin parar’; ‘ma-
ma, toda la cocina es muy grande y tu estas co-
mo muy lejos’). Ambas fueron afebriles y se pre-
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sentaron con cuatro y cinco dias de antelacién,
respectivamente, a la manifestacién aguda de
la faringoamigdalitis, que se resolvié esponta-
neamente en un periodo inferior a una semana.

Finalmente, dos meses después tuvo lugar
una quinta serie que comenzd con sintomas so-
mestésicos propioceptivos de corta duracién en
los miembros inferiores ('sé que mis piernas es-
tan aqui porque las veo y las toco, pero siento
como si no estuvieran, me cuesta moverlas’). Al
dia siguiente aquej6 cefalea moderada en la
region frontal, dolor de garganta, sintomas
propioceptivos (‘otra vez me cuesta notar las
piernas, sélo siento que el centro de la pierna
izquierda se «abomba» hacia dentro con cada
latido’), macropsias y micropsias. Durante la
tarde comenzd con fiebre (38,4 °C) y dificultad
para tragar, y refirié también ‘incomodidad’ pa-
ra dormir provocada por las macropsias. En el
examen fisico se constataron adenomegalias
palatinas con focos infecciosos de drenaje, y el
test de deteccidn rapida de estreptococo A re-
sulté de nuevo positivo, por lo que se le pauté
penicilina. Las alteraciones visuoperceptivas per-
sistieron un total de nueve dias.

El caso del SAPM que se presenta es Unico hasta
los ahora descritos como prédromo de amigda-
litis estreptocdcica. Los episodios se sucedieron
en un marco temporal de nueve meses asocia-
dos recurrentemente a faringoamigdalitis, y se
precisé antibioterapia para la resolucién de los
dos primeros y el Gltimo, en los que se detectd
la presencia de estreptococo A. Al igual que
otros casos infecciosos [3,10,19], las alteracio-
nes perceptuales se instauraron con anteriori-
dad al inicio de la fase aguda (2-5 dias) en epi-
sodios pluricotidianos de corta duracién. El Gni-
co caso infeccioso en el que se ha constatado
una recaida a los 11 meses es el descrito por Lo-
sada et al [3]. En el presente han tenido lugar
cinco recidivas hasta la fecha.

Cuatro series comenzaron con sintomas so-
mestésicos: el primero y el cuarto, con alucina-
ciones asociadas a terror; el segundo, con des-
realizacién, y el quinto, con sensacion de distor-
sién corporal propia, pero ya instaurado el sin-
drome, éstos se circunscribieron principalmente
al area visual (generalmente macropsias) y, se-
cundariamente, como alteracién en la percep-
cién de la situacion espacial y sensacién de des-
plazamiento de los objetos, palinopsia, teleop-
sia, metamorfopsia y microsomatognosia. Todas
afectaban a la percepcién de objetos animados
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e inanimados, salvo la microsomatognosia, en
la que Unicamente se vio involucrada la imagen
corporal propia. Asi, el presente caso es coinci-
dente en los sintomas iniciales del SAPM hasta
ahora descritos, que giran eminentemente en
torno al campo de la percepcidn visual [1-19] y
somestésica [1-4,8,11,13-19], y se presentan pre-
ferentemente y con mayor duracién en penum-
bray oscuridad. Esta caracteristica se ha consta-
tado tGnicamente en las etiologias infecciosa [7,
16,19] y migrafiosa [8].

Aligual que numerosos casos descritos [4-8,
12,15,16,18,20], el examen neuroldgico resulté
normal, siendo la nifia plenamente consciente
de que sus percepciones no eran reales (excep-
to el comienzo con desrealizacion). Ademas, co-
mo el caso expuesto por Pérez-Méndez et al [7],
en la exploracién fisica, ésta presentaba amig-
dalitis como alteracién mas relevante.

Sobre el estudio funcional cerebral, en la bi-
bliografia se han descrito potenciales visuales
evocados normales en la etiologia epiléptica
[13], mientras que en la infecciosa y la migra-
fiosa se da un incremento en la amplitud [3,10,
17]. En el electroencefalograma no se eviden-
cian anomalias en la etiologia toxica [3], pero
si ondas lentas posteriores en la migrafiosa [3,
17], la infecciosa [3] y la epileptégena [3]; y la
tomografia computarizada por emisién de fo-
tén Unico muestra hipoperfusién en los Iébulos
temporales en los casos infecciosos [3,25]. Por
ello, se ha postulado como origen funcional del
sindrome una hipoperfusién inicial del area ce-
rebral implicada (I6bulo occipital y regién pos-
terior parietotemporal), con incremento poste-
rior de la actividad neuronal [3,8,22,25]. No
obstante, cabe mencionar que en el presente
caso la actividad theta difusa centrotemporal
podria deberse a la inmadurez cortical fisioldgi-
ca propia de la franja de edad de la paciente.

Generalmente, el SAPM asociado a téxicos o
quimicos y epilepsia, entre otros, puede darse a
cualquier edad [3,8,9,11-13,16], mientras que
en las etiologias infecciosa y migrafiosa es mas
prevalente en la infancia y la adolescencia [6,7,
10,15,16,18,19,22,23], y la paciente se adscribe
a este grupo de edad. Asimismo, el sindrome se
ha ido presentando con mayor brevedad, por lo
que, teniendo también en cuenta otros casos
precedentes [3,7], cabe esperar una tendencia
natural favorable hacia su resolucidn.

Sobre sus antecedentes destacan los familia-
res de migrafia, con auras visuales en el caso de
su tia, quien también padecia cefaleas por esti-

mulo frio y sufrié un cuadro periddico de altera-
ciones del suefio, que cursé con despertares
provocados por angustia e imposibilidad tempo-
ral de moverse, respirar ni gritar. Aqui es crucial
destacar el caso de la paciente con SAPM descri-
to por Blom et al [14], quien también padeci6
este tipo de parasomnia denominada ‘paralisis
del suefio’. Sin embargo, en su historia personal
no se constataron cefaleas no asociadas a los
procesos infecciosos ni sintomas sugerentes de
equivalente migrafioso en la infancia.

En lo referente a la instauracion del sindrome,
la nifia refirié disfagia como sintoma previo al
inicio de las alteraciones visuoperceptivas, que,
si bien es caracteristica de la faringoamigdalitis
debido a la inflamacién, la descripcién que de
ella hizo (‘cuando intento tragar mi garganta
no le hace caso a mi cabeza’) llama a la reflexion
de si, quiza, ésta no formara parte del inicio au-
ténomo del SAPM. El Unico autor que documen-
té en dos pacientes un sintoma neurolégico
orofacial (disfasia) fue Todd [2], por lo que se
recomienda su consideracién en lo sucesivo.

Por todo lo expuesto, cabe sugerir la presen-
tacion del SAPM como prédromo de faringoamig-
dalitis estreptocdcica en una nifia sujeta a di-
versos factores predisponentes, como su edad,
antecedentes neurolégicos familiares, sexo feme-
nino (por el cual no tiene preferencia el SAPM,
pero si la enfermedad migrafiosa) e instaura-
cién de un proceso infeccioso cuya clinica, en
concreto las adenopatias palatinas, presenta
analogia con algunos sintomas de la etiologia
infecciosa relacionada con el SAPM. Como ele-
mentos recurrentes en el caso destacan su pre-
sentacion previa al estado agudo infeccioso, la
reduccién o ausencia de luz en el entorno como
facilitador y la macropsia como principal altera-
cién visuoperceptiva.

Debido a dicha anticipacién recurrente al es-
tado dlgido del cuadro infeccioso, cabria en-
marcarlo como ‘aura infecciosa’ relacionada con
el proceso inflamatorio faringoamigdalino que al-
gunos pacientes pueden experimentar. Por ello,
cabe concienciar a la comunidad clinica y cienti-
fica sobre esta infrecuente alteracién perceptual
como sintoma colateral benigno que, a pesar
de su alarmante presentacién, puede conside-
rarse una ventaja diagndstica y terapéutica.
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La diseccién de la arteria vertebral se origina por
un desgarro en el revestimiento de la intima del
vaso involucrado, que se produce de manera es-
pontdnea o en respuesta a un traumatismo que
puede ser trivial [1]. Aunque la diseccion arte-
rial intracraneal es rara, la diseccion de la caré-
tida interna o arteria vertebral se produce tipi-
camente a la altura de C1-C2 y es una causa im-
portante de isquemia en pacientes jovenes y de
mediana edad. Aunque no hay predileccién ge-
neral por motivos de sexo, las mujeres son de
media unos cinco afios mas jévenes que los
hombres en el momento de la diseccién de la
arteria vertebral [2]. En estudios basados en la co-
munidad en Estados Unidos y Francia, la inci-
dencia anual de diseccién carotidea o vertebral
espontdnea varié de 2,5 a 3 por 100.000 per-
sonas [2,3]. En un estudio del Hospital Reina

Sofia se analizaron de forma prospectiva los ca-
sos de diseccion de la arteria vertebral confir-
mados angiograficamente e ingresados en los
Gltimos cinco afios (desde julio de 1998 hasta
julio de 2003). Se recogieron un total de 11 pa-
cientes (cuatro mujeres), con una edad media
de 39,45 afios (rango: 15-58 afos).

Las disecciones espontaneas se han descrito
en las arterias de todo el cuerpo. Los segmen-
tos extracraneales de la arteria cardtida y las
arterias vertebrales son mucho mas propensos
a sufrir una diseccién que cualquiera de sus seg-
mentos arteriales extracraneales o intracranea-
les de tamafio similar, como las arterias coro-
narias o renales. Esta discrepancia se puede ex-
plicar por la mayor movilidad de la carétida in-
terna extracraneal y las arterias vertebrales, y el
potencial para que puedan ser dafiados por el
contacto con las estructuras dseas, como las
vértebras cervicales o el proceso estiloide. Los
pacientes con una diseccién espontanea de la
carétida o arteria vertebral se cree que tienen
un defecto subyacente de la pared arterial, aun-
que el tipo exacto de arteriopatia sigue siendo
dificil de determinar en la mayoria de los casos.
Los trastornos hereditarios con un mayor riesgo
de las disecciones espontaneas de la arteria ca-
rétida y vertebral son el sindrome de Ehlers-
Danlos de tipo IV, el sindrome de Marfan, la en-
fermedad renal poliquistica autosémica domi-
nante y la osteogenia imperfecta [2].

Mujer de 39 afios con antecedentes de salud de
cefalea migrafiosa tratada con antiinflamato-
rios no esteroideos en los periodos de crisis que
se presentd en el servicio de urgencias con cefa-
lea de 48 horas de evolucidn que describid co-
mo de localizacién hemicraneal izquierda con
irradiacion a la regién occipital, sin aura, de ca-
racter pulsatil. Referia un dolor muy similar a
episodios previos, pero de mayor intensidad, por
lo que acudid a urgencias. No destacaban sig-
nos de focalidad neurolégica y las pruebas com-
plementarias se mostraban sin alteraciones. Se
administré oxigenoterapia y dexketoprofeno
intravenoso con mejoria clinica y se le dio el
alta. La paciente regresé 48 horas después con
cefalea de menor intensidad, pero acompafiada
de hipoestesia y pérdida de fuerza muscular en
el brazo izquierdo. La cefalea la describia pulsatil
irradiada a la regidn occipital, sin cambios visua-
les ni alteraciones en el lenguaje. Como dato in-
teresante comentaba la paciente dolor cervical
10 dias antes tras la practica de yoga.
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