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sodios de corta duración de diplopía horizontal, 
desencadenados por una súbita o sostenida ro-
tación de la cabeza a la derecha, que se resol-
vían volviendo la cabeza a la posición neutra. 
También comunicó episodios diarios de leve ce-
falea opresiva frontal y occipital, que aparecían 
durante la mañana en los últimos seis meses, 
pero negó un reciente empeoramiento de su 
cefalea o dolor de cuello, así como un trauma-
tismo o infección recientes.

De su historial médico destacaban ameno-
rrea primaria, una reconstrucción vaginal a los 
20 años, una malformación uterina conocida y 
un riñón pélvico solitario. No tenía factores de 
riesgo vascular conocidos y no tomaba medica-
ción alguna en el momento de su ingreso.

El examen neurológico reveló signos cerebe-
lares: dismetría de los miembros superiores 
(más prominente en el brazo izquierdo), ataxia 
del miembro inferior izquierdo y marcha atáxi-
ca. En el examen general destacaba cuello cor-
to, implantación baja del cabello en la nuca y 
rango limitado de movimientos cervicales (ro-
tación máxima de 45° a la derecha y 20° a la 
izquierda). Una exploración ginecológica reveló 
una vagina de pequeño tamaño que terminaba 
en cul-de-sac. 

Una tomografía computarizada (TC) cerebral 
realizada al ingresó resultó normal, pero una 
resonancia magnética posterior mostró un in-
farto agudo de pequeño tamaño en el área pa-
ravermiana del hemisferio cerebelar izquierdo, 
en el territorio de la arteria cerebelar superior 
izquierda. La analítica sanguínea, que incluía 
hemograma completo, electrolitos séricos, per-
fil renal, hepático y lipídico, y serologías para 
virus de la inmunodeficiencia humana y sífilis, 
no mostró datos destacables. Un ecocardiogra-
ma transtorácico y un electrocardiograma Hol-
ter no sugerían una etiología cardioembólica.

Las imágenes de TC y resonancia magnética 
revelaron además una grave malformación de 
la unión craneocervical y de la columna cervical 
consistente con una variante Klippel-Feil, con fu-
sión parcial de las vértebras C6 a D2, escoliosis 
cervical (convexidad derecha en el segmento su-
perior y convexidad izquierda centrada en C5), 
platibasia y rasgos de fusión occipitoatloide con 
impresión basilar. También se apreciaron cam-
bios degenerativos causantes de estenosis fora-
minal en C4-C5 y C5-C6, predominantemente 
en el lado izquierdo.

Una angiotomografía sugería una obstruc-
ción de flujo en la arteria vertebral izquierda a 

gue resulta de importancia para el manejo de 
los pacientes con manifestaciones neurológicas 
cada vez más frecuentes en nuestro medio. Re-
sulta esencial para el mejor tratamiento y evo-
lución de estos pacientes determinar si existe 
síntesis intratecal de inmunoglobulinas, elemen-
to clave para el diagnóstico de la neuroinflama-
ción, y además conocer el funcionamiento de la 
barrera hematoencefálica para comprobar el 
síndrome de Guillain-Barré.
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La asociación MURCS (OMIM 60176), también 
conocida como síndrome de Mayer-Rokitansky-
Küster-Hauser de tipo II, constituye una rara mal-
formación que afecta aproximadamente a una 
de cada 50.000 mujeres [1,2]. Consiste en la 
combinación de aplasia de los conductos de 
Müller, aplasia o ectopia renal unilateral y dis-
plasia de los somitas cervicodorsales, relaciona-
do con deformidades vertebrales del espectro 
Klippel-Feil, y asociado o no a malformaciones 
occipitoatloideas [2]. La disección de la arteria 
vertebral es una causa poco frecuente de ictus, 
que puede asociarse a anomalías del desarrollo 
craneocervical [3]. Se describe un caso de ictus 
causado por disección de la arteria vertebral en 
una paciente con asociación MURCS.

Mujer de 55 años, que ingresó en urgencias al 
referir visión doble, habla limitada, vértigo, en-
tumecimiento de los miembros izquierdos y 
marcha inestable de aparición súbita, que gra-
dualmente mejoró en una hora. En los cuatro 
días previos había experimentado episodios ais-
lados de vértigo. 

En la tercera década de la vida padeció con 
frecuencia dolor de cuello que se extendía a los 
brazos, predominantemente el izquierdo, y epi-
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la altura de C4-C5. Una angiografía digital mos-
tró una oclusión en forma de llama de la arteria 
vertebral izquierda (no dominante), sugestivo 
de disección. El flujo sanguíneo a los segmen-
tos distales estaba preservado por anastomosis 
de ramos musculares.

Una TC abdominal reveló dos riñones pélvi-
cos derechos laterovesicales, uno de los cuales 
atrófico. No se visualizaron los ovarios ni el úte-
ro por TC o ecografía pélvica. Un análisis de ca-
riotipos mostró un patrón 46 XX.

En función de estos hallazgos se estableció 
el diagnóstico de asociación MURCS.

Un audiograma resultó normal y la evalua-
ción neuropsicológica reveló un cociente de in-
teligencia en el rango de 80-90 y ligeros déficits 
de atención y memoria verbal.

Se inició tratamiento anticoagulante con 
enoxaparina subcutánea (60 mg dos veces al 
día), que posteriormente se cambió a warfari-
na. Al alta, a los 31 días del ingreso, no se apre-
ciaban déficits funcionales significativos (escala 
de Rankin modificada: 1). Al año, una angioto-
mografía confirmó la persistencia de oclusión 
de la arteria vertebral izquierda a la altura de 
C4-C5 y la anticoagulación se cambió por una 
terapia antiplaquetaria. No se produjeron más 
episodios sugestivos de déficit focal transitorio 
asociado a rotación de la cabeza y el dolor neu-
ropático se controló con pregabalina y amitripti
lina. La paciente no fue considerada candidata 
a cirugía medular cervical al no existir signos de 
mielopatía o radiculopatía refractaria, ni tam-
poco síntomas persistentes de insuficiencia ver-
tebrobasilar.

El diagnóstico de asociación MURCS se basa en: 
un antecedente de atresia vaginal y útero au-
sente corregido mediante cirugía, sugestivo de 
aplasia de los conductos de Müller, con un ca-
riotipo 46 XX; riñones pélvicos, con atresia uni-
lateral; y síndrome de Klippel-Feil, con la clásica 
tríada clínica de cuello corto, implantación baja 
del cabello en la nuca y movimientos del cuello 
limitados, junto con hallazgos por imagen de 
fusión vertebral en los niveles cervicales y dor-
sales y malformación de la charnela craneocer-
vical, que sugiere una displasia subyacente de 
los somitas cervicodorsales [1,2].

En un pequeño número de casos, los rasgos 
característicos de MURCS se han descrito en 
asociación con otras malformaciones –defectos 
en las extremidades–, como pulgar hipoplásico 
o duplicado e hipoplasia del músculo tenar, o 

con anormalidades del oído medio y del siste-
ma nervioso central, como encefalocele y hete-
rotopía cortical [1,2]. En contraste con los casos 
descritos por Park et al [4], nuestra paciente no 
padecía hipoacusia conductiva ni malformación 
de los huesos temporales o de los osículos del 
oído medio. En ocasiones se ha descrito dete-
rioro intelectual y malformaciones ováricas en 
asociación con MURCS, pero deben considerar-
se rasgos atípicos [2,5].

Se ha postulado que esta poco frecuente aso-
ciación MURCS de malformaciones congénitas 
estaría causada por un desarrollo anormal del 
blastema que origina los somitas cervicales in-
feriores y dorsales superiores, los botones de los 
brazos y los conductos pronéfricos [1,2].

En niños con síndrome de Klippel-Feil se ha 
demostrado mediante angiografía la afectación 
del flujo sanguíneo de la arteria vertebral con la 
extensión y rotación de la cabeza [6]. En nues-
tro caso, episodios breves previos de diplopía 
desencadenada por rotación cervical a la dere-
cha sugieren una insuficiencia vertebrobasilar 
transitoria relacionada con un síndrome de oclu-
sión de la arteria vertebral por rotación, clásica-
mente conocido como ‘síndrome del cazador 
con arco’ (bow hunter’s syndrome) [7]. Este tér-
mino fue acuñado por Sorensen en 1978 para 
describir a un paciente que presentó un síndro-
me de Wallenberg durante la práctica de arque-
ría [8]. El síndrome de oclusión de la arteria 
vertebral por rotación es un raro fenómeno vas-
cular caracterizado por la oclusión o estenosis 
dinámica de la arteria vertebral inducida por la 
rotación de la cabeza, lo que provoca síntomas 
de insuficiencia vertebrobasilar, como vértigo, 
mareo, nistagmo, diplopía y síncope [7,9,10]. 
Los síntomas son generalmente transitorios y 
desaparecen cuando la cabeza vuelve a la posi-
ción neutra, aunque pueden persistir cuando se 
asocian con un infarto en el territorio vascular 
afectado causado por hipoperfusión o por un 
evento tromboembólico prolongados [7,9]. El 
‘síndrome del cazador con arco’ puede ser pri-
mario, cuando se asocia con herniación de dis-
co, osteofitos, cambios espondilóticos, protube-
rancias óseas, ligamentos hipertróficos o ano-
malías congénitas, como en nuestra paciente, 
o bien adquirido, como resultado de una com-
plicación de cirugía cervical o de una lesión del 
cuello o la cabeza [10]. El síndrome también 
puede clasificarse, según el sitio de oclusión de 
la arteria vertebral, en atlantoaxial, subaxial 
(como en este caso) o mixto [10].

Además de la oclusión transitoria debida a 
compresión dinámica extrínseca, la disección 
de la arteria vertebral también puede asociarse 
a malformación en la columna cervical. Hemos 
encontrado cinco casos publicados de síndrome 
de Klippel-Feil asociado a disección de la arteria 
vertebral [3,11-14]. La hipermovilidad de la co-
lumna cervical proximalmente a vértebras fu-
sionadas desde el nacimiento podría ser respon-
sable del síndrome de oclusión de la arteria ver-
tebral por rotación, y también podría exponer 
los segmentos intraforaminales de la arteria ver-
tebral a fuerzas seccionantes durante los movi-
mientos del cuello, causando lesiones internas 
o una disección [11]. Hipotetizamos que la rela-
tiva hipermovilidad del segmento C5-C6, aso-
ciado a la fusión parcial de las vértebras C6-D2 
en este caso, podría ser el factor causante de 
una disección de la arteria vertebral izquierda y 
el posterior infarto cerebelar. 

En esta paciente, probablemente el ictus fue 
precedido de un ataque isquémico transitorio re-
lacionado con la disección de la arteria vertebral 
en curso, por cuanto los episodios de vértigo de 
los días anteriores no estaban claramente des-
encadenados por movimientos de la cabeza.

Creemos que éste es el primer caso comuni-
cado de disección de la arteria vertebral relacio-
nado con asociación MURCS. El cuadro clínico 
de la paciente probablemente era secundario a 
un traumatismo mecánico de la arteria verte-
bral izquierda asociado a una grave malforma-
ción cervical, que justificaría el ictus isquémico 
cerebelar, secundario a una disección arterial, y 
los breves episodios previos de diplopía, suges-
tivos de un síndrome de oclusión de la arteria 
vertebral inducida por rotación. 
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Apps en neurorrehabilitación es un libro centra-
do en una temática muy actual, la utilización de 
aplicaciones móviles (apps) en el ámbito de la sa-
lud, en concreto en neurorrehabilitación. Sus au-
tores, profesores universitarios, tienen una dila-
tada experiencia en neurorrehabilitación y en la 
aplicación de nuevas tecnologías en dicho campo.

En el primer capítulo, ‘Apps: ¿qué, cómo y 
hacia dónde?’, se analiza la importancia que 
han adquirido las apps en todos los ámbitos, 
especialmente en el de la salud, haciendo hin-
capié en el papel que han de desempeñar los 
profesionales de la salud en el desarrollo y vali-
dación de estas aplicaciones, o en la importan-
cia que empiezan a adquirir las apps en el ám-
bito clínico, investigador o docente.

El segundo capítulo, ‘Apps relacionadas con 
la neurorrehabilitación en la literatura científi-
ca’, presenta una completa revisión sobre los 
trabajos científicos que se han llevado a cabo 

hasta el momento acerca de aplicaciones móvi-
les relacionadas con la neurorrehabilitación. Las 
apps a las que se hace referencia en los 14 ar
tículos hallados se clasifican en diversas catego-
rías (hábitos saludables, informativas, valora-

ción, tratamiento, específicas) y se realiza una 
descripción de cada trabajo científico.

El tercer capítulo se centra en la descripción 
de apps relacionadas con la neurorrehabilita-
ción e incluye una tabla muy útil en la que se 
ordena alfabéticamente un elevado número de 
apps; aparece el nombre de la aplicación, a 
quién va dirigida, si es gratuita o de pago, y una 
breve descripción y clasificación.

El cuarto capítulo se centra en el futuro y en 
la necesidad de valorar la calidad de estas apli-
caciones.

Tras unas consideraciones finales, a modo 
de conclusiones, se presenta un anexo funda-
mental que recoge las fichas técnicas de las 
apps localizadas con todos los datos necesarios, 
una imagen y la descripción de la aplicación, 
información muy valiosa para todo aquel que 
esté interesado en incorporar alguna aplicación 
a su práctica profesional, para pacientes o fami-
liares que deseen obtener información sobre 
diversas patologías y sus tratamientos, y para 
estudiantes de ciencias de la salud que busquen 
herramientas que les ayuden en su proceso de 
aprendizaje. 
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