
topatológicos y se destaca la inespecificidad de
los registros EEG practicados a la paciente.
Además, se comentan las posibilidades diag-
nósticas de técnicas más novedosas, como la
determinación de la proteína 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 diagnóstica del EEG, que permite, con
frecuencia, emitir un diagnóstico clínico de
presunción de forma precoz.

Mujer de 65 años edad, sin antecedentes personales
de interés. Un hermano de la paciente había fallecido
tres años antes afectado de una demencia rápida-
mente progresiva. En el hospital en que fue estudia-
do se planteó la posibilidad de una ECJ, aunque ésta
no se confirmó por falta de estudio autópsico. La his-
toria neurológica de la paciente se remontaba a los 2-
3 meses previos al ingreso en nuestro hospital (abril
de 1990). Inicialmente había aquejado inestabilidad
en la marcha para, con posterioridad, asociarse pér-
dida de memoria, desorientación, alteraciones con-
ductuales y alucinaciones visuales. Por último, en las
dos semanas previas al ingreso se habían apreciado
«sacudidas» involuntarias de los miembros superio-
res. En la exploración neurológica los hallazgos más
sobresalientes fueron la presencia de mioclonías
(tanto espontáneas como reflejas), una dismetría bi-
lateral en las pruebas de coordinación cerebelosa,
una ataxia truncal que impedía la deambulación sin
ayuda y un trastorno cognitivo evidente (Mini-Mental
test al ingreso: 12 puntos). Los estudios básicos fue-
ron normales. El LCR fue acelular, con glucorraquia y
proteinorraquia normales. En la TC craneal la morfo-
logía cerebral fue normal. Por su parte, en el EEG se
observó, ya desde el ingreso, un trazado patológico
dominado por la presencia de una actividad bioeléc-
trica cerebral intensamente enlentecida acompañada
de un patrón seudoperiódico generalizado (fig. 1),
sensible a estímulos externos, que se mantuvo en re-
gistros posteriores. La evolución se caracterizó por
ser rápidamente progresiva hasta el fallecimiento de
la paciente que se produjo 2 meses más tarde. En la
autopsia se evidenció, en lo macroscópico, una nota-
ble atrofia cortical (peso del cerebro 900 g) y, al mi-
croscopio, degeneración espongiforme, pérdida neu-
ronal y proliferación astrocitaria.

El valor del EEG en el estudio de las demen-
cias está firmemente establecido2, por cuanto
puede confirmar la existencia de una anorma-
lidad en el funcionalismo cerebral, facilitar el
diagnóstico diferencial con otros procesos (de
índole psiquiátrica o epiléptica) o, en casos
muy concretos, demostrar un patrón caracte-

rístico, como sucede en la ECJ. No ocurrió así
en el caso discutido por Graus y Ariza, lo cual
(junto con la ausencia de mioclonías) contri-
buyó, sin duda, a que la incertidumbre diag-
nóstica se dilatase en el tiempo.
La combinación de demencia, mioclono y pa-
trón periódico EEG se ha venido considerando
como la «tríada diagnóstica» de la ECJ, aun-
que, en algunas series, la tríada completa sólo
se haya constatado en una cuarta parte de los
pacientes3. A la inversa, la ausencia tanto de
mioclono como del patrón periódico EEG en el
mismo es altamente infrecuente, hasta el pun-
to de que para algunos autores3 excluye vir-
tualmente el diagnóstico de su consideración.
Un dato a tener en cuenta es que los registros
EEG en las fases precoces pueden revelar,
únicamente, un enlentecimiento difuso de la
actividad eléctrica cerebral4, por lo que deben
realizarse registros seriados si la duda diag-
nóstica persiste. Así, característicamente, a
medida que la enfermedad progresa, hacen
acto de presencia los complejos periódicos.
Éstos suelen tener la aparicencia de ondas tri-
fásicas de distribución generalizada2, modifi-
cables o no por estímulos externos4, (aunque
excepcionalmente pueden adoptar la morfolo-
gía de PLED (periodic lateralized epileptiform
discharges), es decir, complejos periódicos de
predominio unilateral5, y están presentes hasta
en el 93% de los pacientes con ECJ6. Normal-
mente, el EEG suele estar menos alterado en
los casos de ECJ con evolución prolongada7 y
la ausencia del patrón periódico típico puede
llegar a ser una característica diagnóstica,
como ocurre en la nueva variante de ECJ des-
crita en Gran Bretaña8,9.
En definitiva, en un contexto clínico adecuado,
un EEG típico es altamente sugestivo de ECJ10,
por lo que debe solicitarse, de entrada, a todo
paciente en estudio por demencia, máxime si
ésta es de evolución subaguda o se acompaña
de otros signos sugestivos (trastorno de la mar-
cha, mioclonías, alteraciones visuales, síndrome
cerebeloso). En el caso que se comenta, con la
ventaja que suponía iniciar el estudio con una
sospecha clínica firmemente establecida (posi-
ble antecedente familiar y cuadro clínico carac-
terístico), el registro EEG permitió que, ya al día
siguiente del ingreso, constase en la historia clí-
nica de la paciente el diagnóstico de probable
ECJ. Consideramos, por tanto, plenamente vi-

gente la utilidad del EEG, estudio fácilmente
asequible a cualquier centro hospitalario de Es-
paña, con independencia de que, en el momen-
to actual, se empiece a disponer de pruebas
más sensibles y específicas en el diagnóstico de
las encefalopatías espongiformes.
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Seudoleucocitopenia 
EDTA-dependiente

Leucopenia; EDTA.

Sr. Director: A diferencia de lo que ocurre con
la seudotrombocitopenia EDTA-dependiente,
cuya frecuencia varía desde el 0,09% hasta el
1,9%1 y en cuyo mecanismo participarían anti-
cuerpos antiplaquetarios específicos que se
unirían a las plaquetas en presencia de dicho
anticoagulante, la seudoleucopenia es un he-
cho poco referido, cuyo mecanismo se desco-
noce. Se describe el caso de un paciente en el
que se detectó una seudoleucocitopenia tran-
sitoria EDTA-dependiente en el curso de una
infección respiratoria.

Varón de 74 años de edad con antecedentes de hi-
pertensión arterial en tratamiento con felodipino, car-
diopatía isquémica en tratamiento con ácido acetilsa-
licílico y nitratos, bronquitis crónica simple, síndrome
prostático y neumonía extrahospitalaria en febrero de
1998. En junio de 1998 presentó fiebre, tos y expec-
toración mucopurulenta. En el hemograma destaca-
ba: leucocitos 6,4 × 109/l (84% neutrófilos, 12% lin-
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Fig. 1. Registro EEG. Tra-
zado constituido por una
actividad de fondo enlen-
tecida de rango theta. Son
ostensibles los complejos
periódicos (aproximada-
mente 1/s) generalizados,
así como mioclonías oca-
sionales en el electrodo
colocado sobre músculo
deltoides (DELT) en el ca-
nal número 13. (A ojos de
un profano, es como si el
EEG se hubiera transfor-
mado en un ECG.)



focitos, 4% monocitos), hemoglobina 140 g/l, hema-
tócrito 0,43 l/l y plaquetas de 179 × 109/l. La radio-
grafía de tórax fue normal. Los hemocultivos y la sero-
logía frente a Legionella pneumophila, Mycoplasma,
Chlamydia y Coxiella burnetii fueron negativos. El pa-
ciente fue dado de alta con la orientación diagnóstica
de infección respiratoria y se le prescribió tratamiento
con cefuroxima (500 mg/12 h, p.o). En un hemogra-
ma realizado a los 20 días destacaba: leucocitos 2,6
× 109/l (0,58 × 109/l neutrófilos), hemoglobina 131
g/l, hematócrito 0,36 l/l y plaquetas 266 × 109/l). En
el examen del frotis de sangre venosa anticoagulada
con EDTA se observaron abundantes agregados de
polimorfonucleares neutrófilos (PMN). Se realizaron
de forma secuencia hemogramas de sangre anticoa-
gulada con EDTA (inmediatamente tras la extracción,
a la hora y a las dos horas), y se procesaron en un
contador celular automatizado (Coulter® STKS Flori-
da, EE.UU.). Se observó un descenso en la cifra total
de leucocitos y en la de los polimorfonucleares neu-
trófilos, que fue máximo a la 1.a hora postextracción
(3,8 × 109/l leucocitos, 2,6 × 109/l neutrófilos). Ade-
más, de forma secuencial, se realizaron frotis de san-
gre venosa, anticoagulada con EDTA y se observó
una agregación progresiva de los polimorfonucleares
neutrófilos, que no se constató en el frotis, de una ex-
tensión realizada directamente por punción en el pul-
pejo del dedo. Al cabo de 3 días el enfermo acudió
de nuevo a urgencias por persistencia de la tos y la
expectoración. En el hemograma la cifra de leucoci-
tos era de 8,1 × 109/l (73% neutrófilos, 18% linfoci-
tos, 8% monocitos, 1% eosinófilos, sin observarse
agregados de polimorfonucleares en el frotis de san-
gre venosa anticoagulada con EDTA), hemoglobina
125 g/l, hematócrito 0,37 l/l y plaquetas de 202 ×

109/l. En la radiografía de tórax se observó un au-
mento de densidad en la base del hemitórax dere-
cho. La serología frente a Mycoplasma pneumoniae
resultó positiva, con un título de 1/320. Se instauró
tratamiento con ciprofloxacino (200 mg/12 h i.v.) y
oxigenoterapia, con buena evolución clínica. La prue-
ba de la antiglobulina directa fue positiva para el
complemento. En la dilución a 4 °C se identificó un
anticuerpo de naturaleza IgM y especificidad anti-I.
Las crioglobulinas fueron negativas.

La seudoleucocitopenia EDTA-dependiente se-
cundaria a la formación de agregados de poli-
morfonucleares neutrófilos in vitro es un fenó-
meno poco frecuente que fue descrito por
primera vez en 1988 por Epstein y Kruskall2.
Dada la transitoriedad del fenómeno su meca-
nismo todavía se desconoce. En los pocos ca-
sos descritos se ha asociado a hepatopatía al-
cohólica2,3, artritis reumatoide4, carcinomas 2,5,
uremia2, administración de fármacos inmuno-
depresores como la azatioprina y la predniso-
na2, en infecciones por Mycoplasma pneumo-
niae6 y en individuos aparentemente sanos7.
En el caso aquí referido, este hecho se obser-
vó de manera transitoria durante el inicio de
una infección respiratoria. Esta observación re-
salta la importancia de examinar un frotis de
sangre periférica ante la detección de una leu-
copenia no justificada por la situación clínica
del paciente.
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Psicosis, epilepsia y enfermedad celíaca

Psicosis; Epilepsia; Enfermedad celíaca.

Sr. Director: La enfermedad celíaca es la alte-
ración de la mucosa del intestino delgado de-
sencadenada por la ingesta de gluten, con
aparición de un síndrome de malabsorción. Su
expresión clínica varía dependiendo de la in-
tensidad y tiempo de evolución de las lesiones
del intestino, pudiendo presentar además di-
versos síntomas extradigestivos. En cuanto a
las manifestaciones del sistema nervioso1,2, en
los últimos años se han venido refiriendo nu-
merosos casos de epilepsia asociada a calcifi-
caciones cerebrales3-7, así como de trastornos
psíquicos en la enfermedad celíaca8,9. Descri-
bimos un caso de enfermedad celíaca que
cursó con trastorno de la conducta, aluciona-
ciones olfatorias y epilepsia generalizada sin
calcificaciones cerebrales, sin que hayamos
encontrado referido ningún caso similar en las
revistas médicas españolas, tras revisar la bi-
bliografía mediante el Índice Médico Español
(1971-1999) y Medline (1966-1999), em-
pleando como descriptores de búsqueda los
términos epilepsia (epilepsy), trastornos psí-
quicos (psychic disturbances) y enfermedad
celíaca (celiac disease).

Mujer de 43 años, con síndrome diarreico en la in-
fancia y amenorreica desde los 36 años que ingresó
en el área de Psiquiatría por cuadro de más de un
año de evolución de inquietud psicomotriz, insom-
nio, alucinaciones olfatorias, pérdida ponderal de
unos 14 kg, negándose a comer porque «la comida
le huele mal pues alguien entra en casa y le echa al-
guna cosa», sin alteración del hábito intestinal, y que
presentó ingresada 2 crisis convulsivas tónico-clóni-
cas generalizadas. Se nos consultó para descartar
una psicosis orgánica. En la exploración destacaba
una discreta palidez, con deterioro del estado gene-
ral, funciones superiores conservadas y una actitud
irritable, recelosa y poco colaboradora, desnutrida
(peso 45 kg y talla 1,59 cm). Se realizaron los si-
guientes estudios. Hemograma: leucocitos 3 × 109/l,
con fórmula normal, hemoglobina 99 g/l, con valores
corpusculares normales, y VSG 35 mm; estudio de
coagulación normal; ferritina sérica y vitamina B12

normales, y ácido fólico de 1,4 ng/ml (VN 2,8-17);
bioquímica: AST 65 U/l (VN 5-31), ALT 110 U/l (VN
5-31), fosfatasa alcalina 393 U/l (VN 91-258), GGT
40 U/l (VN 7-32); las hormonas tiroideas, alfa-1 anti-
tripsina, ceruloplasmina y el proteinograma eran nor-
males, y las serologías de virus de hepatitis B y C, e
inmunodeficiencia humana, negativas; no se pudo
medir la grasa en las heces por escasa colaboración
de la paciente en su recogida; los anticuerpos anti-
nucleares, antimitocondriales, antimúsculo liso y
anti-LKM fueron negativos; los anticuerpos antiglia-
dina (IgA), antiendomisio (IgA) y antirreticulina (IgA)
mediante inmunofluorescencia indirecta fueron posi-
tivos (++); la radiografía de tórax, el ECG, el EEG, TC
y RM cerebrales y la ecografía abdominal fueron

normales; en la biopsia de duodeno se observó atro-
fia vellositaria subtotal. Se inició tratamiento con die-
ta sin gluten y un preparado con ácido fólico, con rá-
pida mejoría del estado general y desaparición de
toda sintomatología, así como paulatina ganancia
ponderal y normalización analítica, permaneciendo
asintomática 2 años después.

En la enfermedad celíaca se han descrito di-
versas alteraciones neurológicas que afectan
a nervio periférico, médula y cerebelo1,2, así
como epilepsia asociada a calcificaciones ce-
rebrales, fundamentalmente en lóbulos occi-
pitales3-7 y también diversos trastornos psíqui-
cos8,9. Se ha invocado la patología inmune
con inflamación del endotelio en la aparición
de las referidas calcificaciones5, y en algunos
casos, como el que describimos, se ha de-
mostrado un déficit de ácido fólico4. La preva-
lencia de calcificaciones cerebrales en los pa-
cientes con enfermedad celíaca y epilepsia
llega al 40% en una serie de Italia7, pero es
nula en otra reciente de Irlanda10, atribuyén-
dose esta disparidad a la distinta procedencia
étnico-geográfica de los pacientes. En la ma-
yoría de los pacientes descritos se trata de cri-
sis parciales simples o complejas, con escasa
respuesta a los fármacos antiepilépticos y cur-
so favorable con la pronta introducción de la
dieta sin gluten7. Nuestra paciente presentó
crisis olfatorias con posterior generalización,
con respuesta favorable a la dieta sin gluten,
sin precisar medicación anticomicial. Puesto
que la enfermedad celíaca cursa en muchos
casos con escasas o nulas manifestaciones
digestivas, queremos con nuestro caso llamar
la atención sobre esta enfermedad y la nece-
sidad de descartarla en los pacientes con epi-
lepsia y trastornos de conducta de origen
poco claro.
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