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Resumen

Descripcion del caso: Varén 58 afios, hipertenso en tratamiento con enaapril 20 mg, bebedor moderado, que
consulta en Urgencias de Atencion Primaria por dolor en ambas plantas de los pies, inestabilidad y
bradipsiquiay confusion referida por los familiares. En sucesivas revisiones con su médica de familia, el
paciente mostraba empeoramiento significativo con afasia, dificultad parala marcha, alteracion del
comportamiento y disfagia, por lo que fue derivado a centro hospitalario de forma urgente para estudio y
valoracién neurol 0gica especifica.

Exploracion y pruebas complementarias. A laexploracién: tension 185/100, nistagmo vertical, hiporreflexia
generalizaday hemiataxiaizquierda. Analitica completa urgente: sin hallazgos relevantes, incluidos los
téxicos en orina. Electrocardiogramayy radiografia de térax anodinos. TAC de craneo urgente sin lesiones.
RNM craneal: dudosa lesion en cabeza de niicleo caudado izquierdo compatible con infarto lacunar
agudo/subagudo. Holter de ritmo cardiaco: extrasistoles auriculares. Ecocardiografia: sin anomalias
estructurales. Estudio el ectromiogréfico: neuropatia por atrapamiento del nervio mediano derecho y mixta del
nervio cubital derecho. Ecodoppler de troncos supraadrticos: ateromatosis calcificada en arteria carétida
comun proximal, sin estenosis significativa. Analitica rutinaria con serologia, autoinmunidad,
ceruloplasmina, cobre y anticuerpos onconeuronales negativos. TAC de cuerpo completo: quistes hepéticos,
sin lesiones de malignidad. Segunda RNM craneal: hiperintensidad de sustancia gris bihemisférica asimétrica
frontoparietotemporal y de nucleos estriados, hallazgos concordantes con sospecha de prionopatia. Puncion
lumbar: estudio completo negativo, excepto para proteina 14-3-3 que resulté positiva. Electroencefalograma:
descargas periodicas de ondas de aspecto trifasico compatibles con encefal opatia espongiforme.

Orientacion diagnostica: Encefal opatia degenerativa por priones.
Diagnostico diferencial: Accidente cerebrovascular, encefal opatia autoinmune, encefal opatia paraneoplasica.

Comentario final: Las prionopatias son enfermedades neurodegenerativas raras y rdpidamente progresivas,
cuyo hallazgo principal y comuin atodos los subtipos, eslademencia. Por o demas, la clinica puede ser muy
heterogénea. Aunque muy poco comunes en nuestras consultas de Atencién Primaria, y de muy dificil
diagndstico con las herramientas a nuestro alcance, juegan un papel fundamental |os signos clinicos de
alarma en nuestra exploracion rutinaria, asi como el seguimiento estrecho a nuestro paciente, determinante
paralatoma de decisiones.
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