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Estimado Editor,

El delirio genealogico se ha considerado una variedad de
megalomania en la que el paciente se siente emparentado o
descendiente de reyes o principes o de alguna estirpe espe-
cial. Se ha descrito a Hitler como un caso histdrico de delirio
genealdgico ario. Ha sido descrito en pacientes que han sen-
tido ser miembros o sucesores de la familia real de Francia y
Saboya' y puede aparecer tanto en la psicosis maniaca como
en esquizofrenias 2. En el glosario del Present State Exami-
nation (PSE) dentro de los delirios de identidad grandiosa
podemos encontrar el delirio de ser Dios y también el delirio
de Mignon en el que el paciente cree que tiene un parentes-
co real o de una familia mas distinguida.®* M. Sanati describe
en Irdn un caso también del sindrome de Mignon.*

Caso clinico

C.S. es una paciente soltera de 50 afios, tiene una her-
mana y un hermano mayor. Durante la infancia y adoles-
cencia no hubo acontecimientos especialmente relevantes.
Pertenecen a una clase media y fue normal su escolaridad
con buena sociabilizacion.

Al terminar la licenciatura en Econdmicas y haciendo los
cursos del doctorado le prometen una beca doctoral, en la
que pone muchas esperanzas.

El primer periodo de la enfermedad comienza con 24
afos al conocer que no obtiene la beca. Esto lo vivencia
como una ruptura de su proyecto vital: "todo se fue al tras-
te”, “me engafaron”. Empiezan las alucinaciones acusticas,
identificando las voces con un profesor de la universidad
que le decia que estaba enamorado de ella y que tenia que
trabajar para él. Progresivamente van apareciendo otras vo-
ces que también identifica con personas universitarias y que
le dicen que es una prostituta o sacerdotisa. Durante este
primer periodo entra en un estado cada vez mas agitado
debido a las alucinaciones. Durante dos afos, sin conciencia

de enfermedad, se fue alejando de toda actividad laboral,
manteniéndose cada vez mas alterada y aislada, hasta que la
medicaron con antipsicoticos.

En el sequndo periodo de la enfermedad, durante 6
afos, la medicacion antipsicotica no consiguio la desapari-
cion sintomatica, sélo que estuviera mas tranquila. Aumento
mucho de peso lo cual también influyd para que no saliese
de casa. Mejoraron las voces con Risperidona, pero se la su-
primieron por padecer amenorrea.

Las alucinaciones acusticas son imperativas en segunda
persona y le dicen que no fume en determinado lugar, que
no se acabe la comida y que no coma determinadas cosas.
También la han obligado a hacer cosas que no queria. Iden-
tifica una de las voces como la que mas le manda y una
segunda voz le premia o que consiga oponerse a la primera
voz: "has ganado una ducha, un café o un té". También apa-
rece delirio de significacion alusiva (la television esta conec-
tada con las voces), delirio de control y delirio de influencia.

La concrecion delirante fue la siguiente: consigui6 en-
tender que ella era Infanta, hija de los Reyes de Espafia. Las
voces le dicen que en el futuro tendra una nueva vida. Los
Reyes lo saben todo a través de los Masones y por gente de la
Universidad que ha identificado “por el acento de las voces".
Las voces le aterrorizan mucho pues le estan diciendo que va
a enfermar y que padecera depresiones.

En el tercer periodo de le enfermedad que abarca desde
los 32 afios hasta los 35 afios le disminuyeron mucho la me-
dicacion antipsicdtica. Cuando nosotros vemos a la paciente
por primera vez (35 afos) solo se medicaba con Flufenazina
decanoato 25 mg/mes. Esto le permitio adelgazar y aunque
el delirio y las alucinaciones siguieron igual, en esos tres
afos ha podido trabajar en comercios y en tiendas.

Cuarto periodo. Cuando tiene 35 afios se prescribid tra-
tamiento con Risperidona (5 mg/dia) y Carbamazepina 200
mg/3 veces al dia. Mejoré mucho, volviendo a trabajar y
aunque se mantenian las alucinaciones acusticas le agobian
mucho menos. El delirio de control sélo lo notaba en el bary
las autorreferencias relacionadas “con los profesores que sa-
bian todo el asunto”. Pero aparecié amenorrea y bulimia, por
lo que empezd a no poder controlar la cantidad de comida.
Por esto se disminuyo la dosis de Risperidona a 2 mg al dia'y
se instaurd Ziprasidona 60 mg desayuno y cena.

A los tres meses las voces las oia “solo de vez en cuan-
do" (a la hora de comer y al acostarse), se encontraba activa,
con muy poco delirio de control. Habia disminuido la bulimia
y habia tenido en dos ocasiones la menstruacion.

A partir de los 37 afios se encuentra activa, tiene la
menstruacion cada mes, trabaja en un comercio teniendo
buenas relaciones con los compaiieros. Las alucinaciones
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solo las tiene en casa y son de tipo imperativo: “ino comas
de esto, no te pongas eso!" pero no tienen mucho impacto
emocional y consigue “no hacerles caso". El delirio queda
encapsulado y no le afecta a su vida aunque sigue existiendo
como realidad.

Con 39 aiios las alucinaciones solo las tiene por la hoche
antes de dormirse y son a veces imperativas y otras veces
dialogadas (escucha conversaciones “entre ellas hablan”).

Con 40 afos deja de tomarse la medicacion y padece de
nuevo intensamente la sintomatologia psicotica y las aluci-
naciones que le agobian mucho. Las tiene también cuando
va por la calle, nota autorreferencias en el lugar del trabajo
y delirio de control desde la gente con la que se cruza por
la calle.

Volvemos a introducir la medicacion con Carbamacepi-
na 600 mg/dia, Ziprasidona 80 mg x 3 veces al dia y Risperi-
dona 3 mg/dia. Aun asi tarda dos afios en volver a recuperar
el estado previo a cuando se dejo la medicacion. Con 42 afios
ya las alucinaciones son solo “"un comentario suelto" y el
paranoidismo es leve y dice que “lo controla”. Sigue traba-
jando y reanuda sus relaciones sociales, pero vuelve a tener
amenorrea (prolactina 68,33. ref. 3,4-24,1 ng/ml). El delirio
vuelve a estar encapsulado.

Con 47 aiios sin que haya ningun desencadenante es-
pecifico vuelven a aparecer las voces en casa, en la calle, en
el trabajo y si esta poco activa. Las alucinaciones se refieren
a ella de forma directa (en segunda persona) o dialogadas.

Sustituimos la risperidona por paliperidona (3 mg/dia)
y afadimos al tratamiento Aripiprazol 15 mg/dia. Tras dos
meses vuelve a estar recuperada con poca intensidad de las
voces, no le agobian mucho y solo le aparecen cuando esta-
ba mas nerviosa o estresada en el trabajo. Con esta mejoria
sigue hasta la actualidad.

Pruebas complementarias

Estudio EEG, Trazado Normal.

Estudio analitico: Prolactina, primer analisis 92.19 ng/
ml (ref. 3,4-24,1 ng/ml) tomando 5 mg al dia de Risperidona.
Segundo analisis de prolactina 81.43 ng/ml, tomando 2 mg
al dia de Risperidona y 120 mg de Ziprasidona. Cuando toma
3 mg/dia de Paliperidona, Prolactina: 11.14 ng/ml.

Discusion

La patoplastia o patoplasticidad determina la forma de
una enfermedad. La patoplastia y los factores patoplasticos

conforman la enfermedad y significan lo que causa la varia-
cion en la misma entre individuos o culturas.

Se han descrito casos de monarcas que han tenido en-
fermedad mental® pero en un pais como Espafia en el que
no habia una monarquia desde hacia muchos afos (hasta
1978) no se habian descrito cuadros delirantes paranoides
de identificacion filial monarquica. Esto solo ha ocurrido
tras el restablecimiento de la monarquia, es un caso raro en
psiquiatria y claramente una concrecion de la patoplastia de
nuestra época.®

En el caso descrito por Barrowclough and Tarrier’” el pa-
ciente estaba convencido de que un miembro de la familia
real estaba habitando su cuerpo'y, por lo tanto, era su deber,
como caballero, dejarlo.

En otros casos se han descrito en relacion con el delirio
de realeza "memorias delirantes” en las que repentinamente
el paciente recuerda algo que le hace entender que perte-
nece a la realeza. Asi, en el caso descrito por Mckenna PJ?,
un paciente se dio cuenta de que era de descendencia real
cuando recordd que el tenedor que habia utilizado cuan-
do era un nifio tenia una corona en €l (Fish 1962/Hamilton
1984). Igualmente Rojo Sierra describe a un paciente que
refirio: "me acordé que cuando estaba haciendo el servicio
militar y fue el Rey a pasar revista, ¢l me miro. Luego cai en
la cuenta que con esa mirada el Rey queria decirme que yo
era su hijo". En este caso un recuerdo real habia adquirido de
pronto una nueva significacion.’

También H.E. Nelson (1997) describe un paciente que
creia ser hijo de un Principe Real y esto causo problemas
en su casa porque el hablar de esta conexion real causaba
conflictos entre él y su padre.’

En nuestro caso el delirio paranoide es primario, no una
vivencia de influencia corporal ni es memoria delirante.

En el caso descrito por M. Sanati (1992) tras ensayos de
farmacos sucesivos con Trifluoperazina 30 mg/dia, Halope-
ridol 30 mg/dia y Tiotixeno 30 mg/dia, no logré eliminar sus
delirios, pero mejoro su depresion y agitacion.*

Nuestro paciente tuvo muy buena respuesta a Risperi-
dona unida a Carbamazepina. Pero los efectos secundarios
de la Risperidona (amenorrea y bulimia) nos hizo introducir
Ziprasidona que no solo mantuvo la mejoria clinica que se
habia conseguido, sino que mejord auin mas a la paciente. No
obstante, nunca desaparecieron del todo las alucinaciones ni
el delirio y éste perdio fuerza quedando encapsulado.

A lo largo de 15 afios de evolucion no ha sido posible
disminuir la medicacion y cuando dejo de tomarsela nece-
sitamos mas dosis de antipsicoticos para volver a la mejoria
que tenia previamente. En ocasiones tomo puntualmente
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durante estos 15 afios otros antipsicoticos como Clorpro-
mazina o Quetiapina, pero no hubo mejoria significativa con
estos antipsicoticos.

El sindrome de Mignon y el de Capgras/Sosias (que han
sustituido a padres o familiares por otras personas) suelen ir
unidos pero no es asi en nuestro caso.

Conclusiones

Nuestro caso de identificacion psicotica familiar Real
(delirio de Mignon [ delirio genealdgico) no es muy frecuen-
te y realmente es un caso raro psiquiatrico en la literatura
espafola. Es significativa la buena evolucion de esta pacien-
te psicotica que actualmente realiza con total normalidad
su trabajo y relaciones sociales quedando el delirio psicotico
encapsulado y sin influencia significativa en su vida. Pero
ciertamente después de 15 afos los antipsicoticos no han
conseguido que desaparezcan del todo las alucinaciones y el
delirio ha quedado encapsulado.
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Estimado editor,

La encefalitis autoinmune (AE) ha ganado atencion cli-
nica en los ultimos afos, especialmente desde la identifica-
cion de autoanticuerpos dirigidos a las estructuras cerebra-
les, o que llevo a la aparicion de varias nuevas entidades
clinicopatoldgicas'. Estos avances han permitido identificar
condiciones clinicas no reconocidas anteriormente en pa-
cientes con una amplia gama de sintomas y signos neuropsi-
quidatricos inexplicados, que a menudo conducen a hospita-
lizaciones psiquiatricas?.

Existe un diagndstico diferencial amplio para la ence-
falopatia (incluyendo condiciones metabdlicas, sindromes
paraneoplasicos, encefalitis limbica autoinmune idiopatica
y otros) pero las caracteristicas clinicas y los hallazgos en
varias pruebas diagnosticas (como analisis de sangre y liqui-
do cefalorraquideo, electroencefalografia y neuroimagen) a
menudo conducen a un diagnostico preciso®. Sin embargo,
el desconocimiento de estas afecciones y los frecuentes sin-
tomas psiquiatricos tempranos a menudo causan sub y mal
diagnosticos®.
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Se reporta un caso clinico de un paciente inicialmente
evaluado en un entorno psiquiatrico que vino a ser diag-
nosticado con encefalitis sensible a esteroides asociada con
tiroiditis autoinmune (SREAT, el acronimo en inglés), un sub-
tipo de AE. Examinamos las perspectivas actuales sobre estas
condiciones y su impacto en la practica psiquiatrica.

Informe de caso

Una mujer de 31 afios, que no presentaba antecedentes
médicos relevantes salvo un episodio anterior de trastorno
depresivo-ansioso indefinido, y sin ningiin medicamento
actual, fue admitida en un servicio metropolitano de emer-
gencia psiquiatrica (SU) debido a una alteracion del com-
portamiento con 3 dias de evolucion. Recientemente, la pa-
ciente y su familia tuvieron un episodio de tipo gripal, sin
necesidad de atencion médica especializada. Dos dias antes
de la admision, su madre not6 que la paciente estaba "muy
diferente": ese dia, dejo el trabajo sin avisar, algo que nunca
habia hecho antes. Al dia siguiente, contrariamente a sus
rutinas habituales, no preparé la cena para su familia y se
acosté temprano. A la mafiana siguiente, abandono su casa,
dejando sola a su hija de 2 afos, y condujo su coche hasta
tener un accidente menor, habiendo manifestado amnesia
subsiguiente. Después deambulo por los alrededores, hasta
que fue interceptada por vecinos, que notaron que su dis-
curso era incoherente. La llevaron al SU general mas cerca-
no, donde se realizaron exdmenes de diagndstico rutinarios,
incluyendo concentracion de alcohol en la sangre, analisis
urinario de drogas y tomografia computadorizada cerebral
- todo normal, excepto un ligero aumento de aspartato ami-
notransferasa. No habia antecedentes de exposicion volun-
taria o accidental a drogas u otras sustancias toxicas.

El examen del estado mental revel6 que la paciente es-
taba alerta, ligeramente apatica, desorientada en el tiem-
po y espacio, con postura defensiva. El afecto era 1abil, en
ocasiones con incontinencia afectiva. El discurso era desor-
ganizado e incoherente; la paciente afirmaba no recordar
el accidente de coche, mientras declaraba persistentemente
que un vecino y un compariero de trabajo habian instala-
do varias camaras dentro de su casa, revelando probables
delirios de persecucion; también menciono insomnio en los
dias anteriores. No fue posible confirmar o excluir presencia
de alucinaciones. Expreso ideas de heteroagresividad asocia-
das a los delirios de persecucion, afirmando que queria matar
a su vecino y colega; no se encontro ideacion suicida. Le
faltaba insight para su condicion.

Por el inicio agudo y la desorganizacion del afecto, el
discurso y el comportamiento, se planteo la hipotesis de un
trastorno disociativo. Sin embargo, segiin el marido de la
paciente, recientemente no habia factores importantes de
estrés; ademas, la ausencia de antecedentes psiquiatricos

significativos previos y la rapida evolucion, han hecho im-
probable esta hipotesis diagnostica. Por esa razon, se exigio
una evaluacion neuroldgica.

El examen neurologico reveld una ligera hiperreflexia
simétrica de las cuatro extremidades, sin otros hallazgos
clinicos relevantes ademas de los descritos anteriormente.
La paciente estaba apirética. Para mejor evaluacion y trata-
miento, la paciente fue hospitalizada en un Departamento
de Neurologia.

Durante su estadia se realizaron analisis de sangre, re-
velando altos niveles de autoanticuerpos antitiroglobulina
(235.4 Ul/mL) y antiperoxidasa (15.7 Ul/mL); otras pruebas
inmunoldgicas fueron negativas (incluyendo autoanticuer-
pos antinucleares, antisuperficie neuronal, y onconeurona-
les). Se excluyeron la sifilis y la infeccion por VIH. El analisis
del liquido cefalorraquideo (LCR) no presento alteraciones.
Otras pruebas, incluyendo resonancia magnética nuclear
cerebral, electroencefalograma y ultrasonidos abdominal y
pélvico, salieron normales. La ecografia tiroidea sugirio tiroi-
ditis, a pesar de las pruebas normales de la funcion tiroidea.

En esta paciente, el inicio agudo de alteracion, pérdi-
da de memoria a corto plazo y sintomas psiquiatricos con
delirios sugirio el diagnostico de la encefalitis autoinmune.
Dado el hallazgo de la tiroiditis y el aumento de los titulos
de anticuerpos tiroideos, ademas de la exclusion de causas
alternativas que podrian simular la encefalitis autoinmune,
se realizd un diagnodstico probable de encefalitis sensible a
esteroides asociada con tiroiditis autoinmune y se prescri-
bio a la paciente metilprednisolona IV 1g/dia durante 5 dias,
seguido de prednisolona oral Tmg por kg de peso corporal.
No hubo complicaciones relevantes durante su estancia y se
observo una extraordinaria remision completa de los sinto-
mas neuropsiquiatricos en el sequndo dia del tratamiento IV,
confirmando asi el diagnostico de SREAT.

La paciente fue evaluada unos meses mas tarde en la
consulta de neurologia. Ella se mantuvo asintomatica.

Discusion

El SREAT es un tipo especifico de encefalitis autoinmu-
ne poco frecuente asociado con enfermedad tiroidea clara
o subclinica, mas comunmente hipotiroidismo. Fue descrita
por primera vez en 1966 como encefalopatia de Hashimoto®,
y sigue siendo una entidad controvertida, considerada de
mediacion inmunologica y con buena respuesta a los me-
dicamentos inmunosupresores, siendo tenida en conta con
frecuencia en el diagndstico diferencial de la encefalitis au-
toinmune. Su incidencia no esta bien establecida, pero pro-
bablemente sigue siendo una condicion muy poco diagnos-
ticada. Las mujeres se ven afectadas predominantemente, y
la edad de presentacion varia ampliamente®.
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Los niveles séricos de autoanticuerpos antitiroideos (an-
titiroglobulina y antiperoxidasa) no se correlacionan con la
gravedad de la enfermedad y la funcion tiroidea puede ser
normal. De acuerdo con recientes revisiones bibliograficas*¢,
el analisis del LCR puede ser normal o mostrar hallazgos no
especificos, sobre todo una ligera hiperproteinorraquia; los
hallazgos del electroencefalograma fueron anormales en
cerca del 87% de los casos, mostrando principalmente una
desaceleracion difusa sin actividad epiléptica, consistente
con encefalopatia.

El cuadro clinico es pleomorfico, a menudo con sinto-
mas y signos neuropsiquiatricos, y su presentacion puede
variar entre la confusion leve a un estado epiléptico o coma,
por lo que el diagnéstico es con frecuencia dificil®. Los sin-
tomas psicadticos se presentan en aproximadamente 25% de
los casos, mientras que las convulsiones, la confusion y el
deterioro de la memoria son los hallazgos clinicos mas co-
munes (pero se estima que ocurren en menos de 50% de los
casos); solo alrededor del 10% de los casos presentan sinto-
mas psiquiatricos aislados®.

Las caracteristicas diagnosticas basicas incluyen dete-
rioro cognitivo con altos niveles de autoanticuerpos antiti-
roideos y respuesta a los esteroides (hasta 90% de los casos)°®.

Su fisiopatologia no es bien entendida; una relacion cau-
sal directa entre los anticuerpos tiroideos y la encefalopatia
es poco probable’, y todavia no esta claro si los casos repor-
tados representan solamente encefalopatia de otra etiologia
con aparicion conjunta de altos niveles de autoanticuerpos
antitiroideos, que es un marcador comun de autoinmunidad
en muchos trastornos neurologicos autoinmunes® y puede
estar presente en hasta 13% de individuos sanos. Se han
propuesto varias otras etiologias (inmunoldgicas y vascula-
res) y es probable que mas de un mecanismo pueda conducir
a una encefalopatia autoinmune o inflamatoria sensible a
los corticoesteroides®.

Presentamos un informe clinico de un caso de SREAT,
sugiriendo inicialmente un posible trastorno disociativo o

psicotico. Caracteristicas clinicas atipicas de un trastorno
puramente psiquiatrico llevaron a una evaluacion neurologi-
ca, acabando por confirmar la etiologia. Este informe clinico
tipifica un caso neuropsiquiatrico paradigmatico, exigiendo
una investigacion psiquiatrica y neurologica exhaustiva para
lograr un diagndstico fiable y un tratamiento eficaz que, de
lo contrario, podria haberse perdido, con importantes con-
secuencias clinicas.

CONFLICTO DE INTERESES

Los autores declaran que no hay conflicto de intereses
con respecto a la publicacion de este documento.

BIBLIOGRAFiA

1. Newman MP, Blum S, Wong RC, Scott JG, Prain K, Wilson RJ, et
al. Autoimmune encephalitis. Intern Med J. 2016;46:148-57.

2. Bost C, Pascual O, Honnorat J. Autoimmune encephalitis in
psychiatric institutions: current perspectives. Neuropsychiatr
Dis Treat. 2016;12:2775-87.

3. Castillo P, Woodruff B, Caselli R, Vernino S, Lucchinetti C,
Swanson J, et al. Steroid-responsive encephalopathy associated
with autoimmune thyroiditis. Arch Neurol. 2006;63:197-202.

4. Wang J, Zhang B, Zhang M, Chen J, Deng H, Wang Q, et al.
Comparisons between Psychiatric Symptoms of Patients with
Anti-NMDAR Encephalitis and New-Onset Psychiatric Patients.
Neuropsychobiology. 2017;75:72-80.

5. Brain L, Jellinek EH, Ball K. Hashimoto's disease and enceph-
alopathy. Lancet. 1966;2:512-4.

6. Laurent C, Capron J, Quillerou B, Thomas G, Alamowitch S, Fain
0, et al. Steroid-responsive encephalopathy associated with
autoimmune thyroiditis (SREAT): Characteristics, treatment
and outcome in 251 cases from the literature. Autoimmun Rev.
2016;15:1129-33.

7. Castillo P, Boeve B, Schauble B, Vernino S, Lucchinetti C,

Swanson J, et al. Steroid-responsive encephalopathy associated
with thyroid autoimmunity: clinical and laboratory findings.
Neurology 2002;58(suppl 3):A248.
Walikonis JE, Lennon VA. Radioimmunoassay for glutamic acid
decarboxylase (GAD65) autoantibodies as a diagnostic aid for
stiff-man syndrome and a correlate of susceptibility to type 1
diabetes mellitus. Mayo Clin Proc. 1998;73:1161-6.

Actas Esp Psiquiatr 2019;47(6):247-51 251



