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Valor del electroencefalograma en la
evaluacioén de pacientes con sospecha
de encefalopatia espongiforme

Electroencefalograma;
Encefalopatia espongiforme.

Sr. Director: Hemos prestado especial aten-
cién a la conferencia clinicopatolégica «De-
mencia rapidamente progresiva en una pacien-
te de 69 afios», recientemente publicada en
MEDICINA CLINICA. Vaya por delante nuestra feli-
citaciéon a los discusores de la misma por su
calidad. En ella se discute el caso de una pa-
ciente, afectada de un sindrome de demencia
de evolucién subaguda, que planted, inicial-
mente, serios problemas diagnésticos. El estu-
dio anatomopatolégico confirmé que se trataba
de una encefalopatia espongiforme, en concre-
to una enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (ECJ)
esporadica. La discusion se acompafia de una
representativa iconografia de los hallazgos his-



Fig. 1. Registro EEG. Tra-
zado constituido por una
actividad de fondo enlen-
tecida de rango theta. Son
ostensibles los complejos
periddicos  (aproximada-
mente 1/5) generalizados,
asi como mioclonias oca-
sionales en el electrodo
colocado sobre mdusculo
deltoides (DELT) en el ca-
nal nimero 13. (A ojos de
un profano, es como si el
EEG se hubiera transfor-
mado en un ECG.)

topatologicos y se destaca la inespecificidad de
los registros EEG practicados a la paciente.
Ademas, se comentan las posibilidades diag-
noésticas de técnicas mas novedosas, como la
determinacion de la proteina 14-3-3 en el LCR
o el estudio genético en las formas familiares.
Consideramos de interés describir un caso de
ECJ (verificado por autopsia) a fin de resaltar la
vigencia diagnostica del EEG, que permite, con
frecuencia, emitir un diagndstico clinico de
presuncion de forma precoz.

Mujer de 65 afios edad, sin antecedentes personales
de interés. Un hermano de la paciente habia fallecido
tres aflos antes afectado de una demencia rapida-
mente progresiva. En el hospital en que fue estudia-
do se planted la posibilidad de una ECJ, aunque ésta
no se confirmo por falta de estudio autépsico. La his-
toria neurolégica de la paciente se remontaba a los 2-
3 meses previos al ingreso en nuestro hospital (abril
de 1990). Inicialmente habia aquejado inestabilidad
en la marcha para, con posterioridad, asociarse pér-
dida de memoria, desorientacion, alteraciones con-
ductuales y alucinaciones visuales. Por Gltimo, en las
dos semanas previas al ingreso se habfan apreciado
«sacudidas» involuntarias de los miembros superio-
res. En la exploracién neurolégica los hallazgos mas
sobresalientes fueron la presencia de mioclonias
(tanto espontaneas como reflejas), una dismetria bi-
lateral en las pruebas de coordinacién cerebelosa,
una ataxia truncal que impedia la deambulacién sin
ayuda y un trastorno cognitivo evidente (Mini-Mental
test al ingreso: 12 puntos). Los estudios bésicos fue-
ron normales. EI LCR fue acelular, con glucorraquia y
proteinorraquia normales. En la TC craneal la morfo-
logfa cerebral fue normal. Por su parte, en el EEG se
observo, ya desde el ingreso, un trazado patolégico
dominado por la presencia de una actividad bioeléc-
trica cerebral intensamente enlentecida acompafada
de un patrén seudoperiddico generalizado (fig. 1),
sensible a estimulos externos, que se mantuvo en re-
gistros posteriores. La evolucién se caracterizd por
ser rapidamente progresiva hasta el fallecimiento de
la paciente que se produjo 2 meses mas tarde. En la
autopsia se evidencié, en lo macroscoépico, una nota-
ble atrofia cortical (peso del cerebro 900 g) y, al mi-
croscopio, degeneracién espongiforme, pérdida neu-
ronal y proliferacion astrocitaria.

El valor del EEG en el estudio de las demen-
cias esta firmemente establecido?, por cuanto
puede confirmar la existencia de una anorma-
lidad en el funcionalismo cerebral, facilitar el
diagnostico diferencial con otros procesos (de
indole psiquiatrica o epiléptica) o, en casos
muy concretos, demostrar un patron caracte-

ristico, como sucede en la ECJ. No ocurrié asi
en el caso discutido por Graus y Ariza, lo cual
(junto con la ausencia de mioclonias) contri-
buyd, sin duda, a que la incertidumbre diag-
nostica se dilatase en el tiempo.

La combinacién de demencia, mioclono y pa-
tron periédico EEG se ha venido considerando
como la «triada diagnéstica» de la ECJ, aun-
que, en algunas series, la triada completa s6lo
se haya constatado en una cuarta parte de los
pacientes®. A la inversa, la ausencia tanto de
mioclono como del patrén periédico EEG en el
mismo es altamente infrecuente, hasta el pun-
to de que para algunos autores® excluye vir-
tualmente el diagnostico de su consideracion.
Un dato a tener en cuenta es que los registros
EEG en las fases precoces pueden revelar,
Unicamente, un enlentecimiento difuso de la
actividad eléctrica cerebral®, por lo que deben
realizarse registros seriados si la duda diag-
nostica persiste. Asi, caracteristicamente, a
medida que la enfermedad progresa, hacen
acto de presencia los complejos periédicos.
Estos suelen tener la aparicencia de ondas tri-
fasicas de distribucion generalizada®, modifi-
cables o no por estimulos externos?, (aunque
excepcionalmente pueden adoptar la morfolo-
gia de PLED (periodic lateralized epileptiform
discharges), es decir, complejos periddicos de
predominio unilateral®, y estdn presentes hasta
en el 93% de los pacientes con ECJ®. Normal-
mente, el EEG suele estar menos alterado en
los casos de ECJ con evolucién prolongada’ y
la ausencia del patrén periddico tipico puede
llegar a ser una caracteristica diagnostica,
como ocurre en la nueva variante de ECJ des-
crita en Gran Bretafia®®.

En definitiva, en un contexto clinico adecuado,
un EEG tipico es altamente sugestivo de ECJ'°,
por lo que debe solicitarse, de entrada, a todo
paciente en estudio por demencia, maxime si
ésta es de evolucion subaguda o se acompafa
de otros signos sugestivos (trastorno de la mar-
cha, mioclonias, alteraciones visuales, sindrome
cerebeloso). En el caso que se comenta, con la
ventaja que suponia iniciar el estudio con una
sospecha clinica firmemente establecida (posi-
ble antecedente familiar y cuadro clinico carac-
teristico), el registro EEG permitié que, ya al dia
siguiente del ingreso, constase en la historia cli-
nica de la paciente el diagnostico de probable
ECJ. Consideramos, por tanto, plenamente vi-
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gente la utilidad del EEG, estudio facilmente
asequible a cualquier centro hospitalario de Es-
pafia, con independencia de que, en el momen-
to actual, se empiece a disponer de pruebas
mas sensibles y especificas en el diagndstico de
las encefalopatias espongiformes.
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