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Amiotrofia y fasciculaciones
como forma de presentacion de
la enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob esporadica.
A proposito de un caso

@ CrossMark

Muscle atrophy and fasciculations as a
manifestation of sporadic Creutzfeldt-Jakob
disease: A case report

Sr. Editor:

La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob esporadica (ECJe) es
la forma de presentacion mas frecuente de las enfermeda-
des producidas por priones. Las caracteristicas clinicas de
esta entidad estan ampliamente descritas"?, no obstante,
la presencia de afectacion de segunda motoneurona es una
forma de manifestacion rara, y aln mas si esta se presenta
al inicio de la enfermedad®.

Varon de 54 anos previamente sano, que refiere histo-
ria de 4 semanas de evolucion, con torpeza e inestabilidad
para caminar. En la exploracion neurolégica se objetivo
fasciculaciones en deltoides, biceps, triceps y cuadriceps,
con amiotrofia y debilidad leve de musculatura proximal de

miembros, principalmente cuadriceps, deltoides y muscula-
tura periescapular. También se objetivo arreflexia global con
leve dismetria en los 4 miembros de predominio izquierdo,
temblor ortostatico y marcha ataxica con tandem imposible.
No habian signos de afectacion de primera motoneurona.
Las pruebas de imagen incluyeron RMN cerebral que
reveld alteraciones corticales Unicamente en secuencias
de difusion (fig. 1). Las pruebas de laboratorio abarcaron
hemograma, bioquimica, funcion renal, hepatica y tiroidea,
vitamina By, y acido folico que fueron normales. También
se incluy6o estudio infeccioso, anticuerpos paraneoplasi-
cos, marcadores tumorales y autoinmunidad que resultaron
negativos. Se realizd un electroencefalograma que Unica-
mente mostré leve desorganizacion difusa del trazado y un
electromiograma que denot6 amplia afectacion denervativa
en forma de fibrilaciones, ondas positivas y fasciculaciones
en todos los mUsculos explorados, con estudio de conduc-
cion nerviosa normal. El estudio neuropsicoldgico objetivo
alteraciones visuoespaciales leves, déficit de la memoria
reciente y reduccion de la fluencia verbal congruentes con
deterioro cognitivo de perfil cortico-subcortical. El anali-
sis del liquido cefalorraquideo mostro positividad para la
proteina 14-3-3 y elevacion de proteina TAU. Una RMN cere-
bral, un mes después, objetivd nuevas areas de alteracion de
sefal a nivel cortical en secuencias de difusion (fig. 2). Clini-
camente el paciente evolucion6 hacia un deterioro cognitivo
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Figura 1  Cortes axiales de la RMN en secuencias de difusion
en el momento del ingreso. Restriccion de la difusion a nivel
cortical en ambas precuiias con predominio derecho y lobulo
parietal superior derecho a nivel parasagital.

Figura 2 Cortes axiales de la RMN en secuencias de difusion,
un mes después. Aparicion de nuevas lesiones hiperintensas cor-
ticales de predomino en ldbulo occipital derecho.

severo y una ataxia invalidante; ademas, las fasciculaciones
se hicieron visibles en musculatura distal de extremida-
des, sin afectacion facial ni lingual. En Ultima instancia, el
paciente desarrollé mutismo acinético y fallecio, aproxima-
damente, 15 meses después del diagnostico.

La ECJe se caracteriza clinicamente por el desarrollo
de demencia rapidamente progresiva, ataxia, alteracion
del tono muscular y mioclonias®, no obstante, pueden no
estar presentes todas estas caracteristicas y manifestarse
de forma atipica. Asi pues, como en este paciente, se
ha descrito de forma aislada la presencia de amiotrofia,
fasciculaciones y arreflexia como parte del espectro cli-
nico de esta enfermedad*®, no obstante es excepcional
su presentacion al inicio de la clinica®’. El mecanismo
fisiopatoldgico de esta rara forma de expresion es dificil
de dilucidar dado que los estudios postmortem Unicamente
suelen incluir el cerebro, sin embargo, se ha sugerido una
pérdida de células del asta anterior medular secundaria a
degeneracion espongiforme como mecanismo causal®’:2,
Clasicamente se ha definido la variante clinica amiotrofica’
y la presencia de afectacion de segunda motoneurona se
ha descrito en las formas familiares y esporadicas de la
enfermedad; no obstante, esta no se ha asociado a ninguna
forma genética en concreto y el Unico caso donde se realizd
analisis genotipico mostrd la variante 129 M/M°®.

En cuanto a las pruebas de imagen, sehalar que la presen-
cia de hiperintensidad cortical aislada puede hallarse hasta
en un tercio de los pacientes con diagnéstico final de ECJe'°.
En este sentido, acorde con nuestro caso, la evidencia dispo-
nible sugiere que la secuencia de difusion es la mas sensible
para la deteccion de cambios espongiformes cerebrales pro-
ducidos en esta prionopatia, particularmente en las fases
mas tempranas de la enfermedad'' 3.

Asi, aunque la presencia de afectacion de motoneurona
nos hizo ampliar el diagnéstico diferencial, la presencia de
afectacion cerebelosa, el deterioro cognitivo incipiente, y
sobre todo los hallazgos de neuroimagen nos permitieron un
diagndstico etiologico temprano. Asimismo, la ausencia de
signos de neurona motora superior, la falta de clinica bulbar
y la rapida progresion hacen poco probable la coexistencia
de esclerosis lateral amiotrofica.

En conclusion, aunque la presencia de afectacion de
segunda motoneurona es una manifestacion rara en los
pacientes con ECJe, es necesario no solo considerarla den-
tro del espectro clinico de esta enfermedad sino tener en
cuenta que esta puede ser una manifestacion temprana que
nos puede ayudar a alcanzar un diagnostico precoz.
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Miositis necrosante
autoinmune: a proposito de un
caso
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Autoimmune necrotising myopathy: A case
report

Sr. Editor:

Mujer de 63 anos, con antecedentes de obesidad, hiper-
tension arterial, dislipidemia y diabetes mellitus, en
tratamiento con losartan, hidroclorotiazida, liraglutida,
metformina, insulina de accion lenta y rosuvastatina. En
neurologia consulté con historia de elevacion discreta de
creatinfosfoquinasa (CPK) de un afo de evolucion, inicial-
mente asintomatica, que fue detectada en las analiticas de
rutina. Posteriormente, presento debilidad muscular de evo-
lucion progresiva en la region proximal de las extremidades
inferiores, evidenciandose dificultad para subir escaleras
y siendo evidente la dificultad de incorporarse desde el
suelo, asociado a elevacion de cifras de CPK (1932 Ul/l).
Tanto la clinica como la elevacion de CPK persistieron tras
la retirada del tratamiento con estatinas. En la explora-
cion neurologica: pares craneales normales, extremidades
superiores con fuerza conservada, reflejos miotaticos lige-
ramente hipoactivos, sensibilidad normal, extremidades
inferiores con pérdida de fuerza muscular proximal bilate-
ral en especial para flexion de cadera 3/5 y en la aduccion
4/5, sin déficit en la flexo-extension de rodillas, dorsiflexion

y flexion plantar de ambos pies, signo de Gowers positivo,
reflejos miotaticos 1/4, marcadamente hipoactivos, marcha
con rasgos miopaticos leves.

Los estudios analiticos muestran cifras persistentes de
CPK, inicialmente en torno a los 300-500 Ul/l, posterior-
mente 1.932 Ul/l y finalmente 2.195 Ul/l, con incremento
de aldolasas 22,9 Ul/l y con proporcional elevacion de
transaminasas AST 55 Ul/l y ALT 115 Ul/L. El resto de los
parametros, incluyendo hemograma, velocidad de sedimen-
tacion globular y funcion renal, dentro de la normalidad.
El electromiograma (EMG) mostré compromiso miopatico
moderado difuso. Se realiz6 biopsia de cuadriceps, encon-
trando miofagocitosis focal y necrosis de fibras sin infiltrados
inflamatorios, vasculitis ni deposito de amiloide. No se
encontraron datos de infeccion virica, enfermedad del
tejido conectivo o neoplasia en las pruebas realizadas.
El estudio de inmunidad mostré positividad para anti-
cuerpos anti-3-hidroxi-3-metilglutaril coenzima A reductasa
(HMGCR) confirmando el diagndstico de miositis necrosante
autoinmune (MNA) secundaria al empleo de estatinas. Se
inicio tratamiento con prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia
asociado a azatioprina 50 mg cada 12 h, consiguiendo mejo-
ria clinica a los 10 meses de seguimiento, persistiendo desde
el punto de vista motor un déficit ligero a la flexion de la
cadera con balance de 4+/5, sin alteracion del balance en
los otros grupos musculares y disminucion de los niveles de
CPK hasta 72 Ul/L.

La MNA inducida por estatinas es una entidad clinica
poco frecuente y de reciente descripcion, siendo identifi-
cado en 2010 el autoanticuerpo implicado en su patogenia’.
Se caracteriza por la presencia de: debilidad muscular per-
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