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de la misma se objetivo el origen comun en dos troncos inde-
pendientes para ambas arterias cardtidas comunes y ambas
subclavias (figs. 1 y 2); siendo este hallazgo incidental sin
una aparente relacion etioldgica con la clinica presentada
por el paciente.
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Calcificacion estrio-palido-dentada
bilateral. Presentaciéon en la forma de
distonia facial y demencia frontotemporal

Bilateral striopallidodentate calcinosis. A
presentation in the form of facial dystonia and
frontotemporal dementia

Sr. Editor:

Delacour en 1860 fue el primero en describir calcificaciones
vasculares en los ganglios basales en un varon que presen-
taba rigidez, debilidad en miembros inferiores y temblor!.
Conocida como enfermedad de Fahr, este es un nombre
erroneo, ya que este autor describid un caso de calci-
ficacion en ganglios basales que no se corresponde con
lo que entendemos actualmente por este término. Como
las calcificaciones muestran una predileccion por los gan-
glios basales y el niucleo dentado, parece mas apropiado
denominarla calcificacion estrio-palido-dentada bilateral
(CEPDB)2.

La calcificacion de los ganglios basales se ha asociado a
mas de 30 enfermedades, incluyendo infecciones, trastor-
nos metabdlicos y sindromes genéticos®*. La incidencia de
calcificaciones en los ganglios basales en estudios de neuroi-
magen es del 0,6%°, aunque la mayoria son muy pequefas
y generalmente confinadas al globo palido. Su presentacion
clinica incluye manifestaciones extrapiramidales, cerebelo-
sas y cognitivas, con una variante hereditaria, autosomica
dominante la mayoria de las veces, y otra esporadica.

Mujer de 66 ainos hipertensa y sindrome de bradicardia-
taquicardia por el que portaba un marcapasos definitivo.
No habia sufrido cirugia de tiroides ni habia recibido tra-
tamiento con antagonistas dopaminérgicos. Ausencia de
antecedentes familiares de demencia o trastornos extrapi-
ramidales.

Presenta un cuadro de 5 aios de evolucion de espasmo
hemifacial bilateral asociado a distonia de cierre mandibu-
lar que era tratado con toxina botulinica con clara mejoria

de los sintomas durante 4 meses. En los Ultimos 3 afos
la paciente desarrolla un deterioro cognitivo con apatia,
retraimiento, disfuncion ejecutiva y labilidad emocional
junto con pérdida del cuidado personal.

Exploracion neurologica: funciones corticales: cons-
ciente y orientada. No afasias, apraxias ni agnosias. Pares
craneales: normales. Motor: tono normal, fuerza simétrica
y conservada. ROT: ++/++++. RCP: flexor bilateral. Reflejos
de liberacion frontal: grasping y palmomentoniano positi-
vos. Sensibilidad y cerebelo conservados. Marcha normal.
Distonia de cierre mandibular y espasmo hemifacial bilateral
asincrono.

Evaluacion neuropsicologica: trastorno leve de atencion
y desorientacion temporoespacial, leve alteracion de la
comprension lectora, déficit leve de la memoria episodica
y del recuerdo de informacién remota. Disfunciéon fron-
tal con perseveracion en secuencias graficas, pensamiento
muy concreto, memoria de trabajo limitada y errores en la
secuenciacion de la expresion escrita.

Analitica: hemograma, coagulacion, vitamina By, folico,
glucosa, iones, funcion renal, enzimas hepaticas, hormo-
nas tiroideas, anticuerpos antinucleares y proteinograma sin
alteraciones relevantes. Paratohormona total y libre, cal-
cio total e i6nico y fosforo normales. Estudio genético de la
enfermedad de Huntington negativo. Radiografias de manos
y pies: ausencia de quistes dseos subcondrales. TAC craneal
(fig. 1): retraccion corticosubcortical con ligero predominio
frontal. Calcificacion bilateral a nivel de ganglios basales,
talamo y nucleos dentados del cerebelo.

El cerebro es un 6rgano especialmente protegido frente
a diferentes toxinas debido a la existencia de la barrera
hematoencefalica. Sin embargo, los nlcleos subcorticales
son vulnerables a varios minerales, asi la acumulacion de
cobre produce la enfermedad de Wilson, la acumulacion
de hierro la de Hallevorden-Spatz, la de mercurio organico
la de Minamata y el manganeso un parkinsonismo. Diferen-
tes trastornos producen calcificacion de los ganglios basales
desconociéndose el motivo por el que estos procesos sisté-
micos producen un deposito focal en los ganglios basales. El
hallazgo de calcificacion en los ganglios basales en la neu-
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Figura 1

roimagen obliga a descartar un hipoparatiroidismo, ya que
es la causa mas frecuente (70-80%)°.

Un registro con gran nimero de pacientes con CEPDB
ha puesto de manifiesto que sélo el 68% de los casos son
sintomaticos y el 32% estaban asintomaticos’. La manifesta-
cion clinica mas frecuente es los trastornos de movimiento
con un 55%. De ellos el 57% era parkinsonismo, 19%
corea, 8% temblor, 8% distonia, 5% atetosis y 3% discinesia
orofacial.

En nuestra paciente no existen antecedentes familiares
clinicamente afectos y un hermano estudiado por vértigos
periféricos no presentaba calcificaciones en ganglios basales
en una TAC craneal realizada, pero no se puede excluir por
completo una base hereditaria.

En un estudio neuropsicoldgico de pacientes con CEPDB se
ha evidenciado una alteracion en los tests que miden la fun-
cion ejecutiva frontal®. Las alteraciones cognitivas descritas
por otros autores incluyen lentitud de pensamiento, concen-
tracion y atencion pobres y alteracion de la memoria verbal
y no verbal con lenguaje, abstraccion y praxis normales® 0,
Por lo que se piensa que la demencia frontosubcorti-
cal es el tipo mas frecuentemente encontrado en estos
pacientes.

La presencia de demencia frontosubcortical asociada a
calcificacion de los ganglios basales nos obliga a descartar
otras enfermedades como la de Nasu-Hakola donde exis-
ten quistes Oseos subcondrales''. También se ha descrito
una demencia frontal con calcificaciones en los ganglios
basales, es una forma esporadica de demencia presenil con
ovillos neurofibrilares pero sin placas seniles en pacien-
tes japoneses y que recibe el nombre con el acrénimo
DNTC™. La evolucién de la CEPDB es desfavorable hacia
un empeoramiento progresivo. La respuesta a diferentes
tratamientos es pobre, o transitoria'. La eliminacion selec-
tiva de los depdsitos de calcio cerebral sin afectar al

TAC craneal. A) Calcificacion en ganglios basales y talamo. B) Calcificacion a nivel de nlcleos dentados de cerebelo.

existente en huesos y otros tejidos parece ser una tarea
imposible.
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Alteracion de la actividad de la
butirilcolinesterasa en pacientes con
enfermedad de Alzheimer tratados con
inhibidores de la acetylcolinesterasa

Changes in butyrylcholinesterase activity in
patients with Alzheimer disease treated with
acetylcholinesterase inhibitors
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Uno de los tratamientos de los enfermos con enfermedad
de Alzheimer (EA) son los inhibidores de la acetilcolines-
terasa (AChEIl), como el donepezilo, la galantamina y la
rivastigamina'. Estos farmacos actiian aumentando la activi-
dad colinérgica cerebral; por otra parte, cuando un paciente
se somete a una anestesia general la manera de antagonizar
los efectos de los bloqueantes musculares de tipo no des-
polarizantes como el atracurio, es con la neostigmina, un
AChEI que no atraviesa la barrera hematoencefalica y que
actlla aumentando la acetilcolina en la hendidura sinaptica
de la placa muscular, por eso si este paciente padece EA
y esta en tratamiento con otro AChEI como el donepezilo,
puede presentar una resistencia a la accion de este tipo de
bloqueante muscular?3. Pero ademas, la neostigmina actla
inhibiendo la actividad de la colinesterasa plasmatica*>,
seudocolinesterasa o butirilcolinesterasa (BuChE) que tam-
bién hidroliza la acetilcolina (aunque no es la especifica
para este proceso). Igualmente la BuChE muestra actividad
sobre la hidrélisis de la succinilcolina (bloqueante muscu-
lar de tipo despolarizante) y una baja o nula actividad de
BuChE por una anomalia genética, hepatica o secundaria a
farmacos, puede provocar procesos de apnea prolongada.
El donepezilo también produce un alargamiento a la accion
de la succinilcolina® por disminucion de la actividad de la
BuChEZ2. También la rivastigmina®”? disminuye la actividad de
la BUChE. Actualmente se esta tratando la EA con inhibidores
de la BUChE (BuChEl) como la cimserina’.

Posteriormente al caso clinico mencionado en el articulo
2 hemos observado 10 pacientes mas con EA, que no pade-
cian alteraciones genéticas o enfermedad hepatica y que
estaban en tratamiento con un AChEI. Se les habia realizado
en una analitica de rutina preoperatoria la determinacion
de la actividad de la BUChE y después fueron intervenidos
bajo anestesia general durante la cual se utilizaron los dos
tipos de bloqueantes musculares. Las cifras de actividad de
la BUChE fueron: 1.416 U/l (este paciente estaba en trata-
miento con galantamina durante 10 meses), 1.761 U/l (done-
pezilo), 2.606 U/l (rivastigmina, 18 meses), 2.767 U/l (done-

pezilo, 2 anos), 2.927 U/l (donepezilo, 1 ano), 4.023 U/l
(donepezilo, 5 anos), 4.279 (rivastigmina), 6.064 U/l (done-
pezilo, 4 meses), 7.048 U/l (galantamina) y 8.215 U/l (done-
pezilo) (Normal de BuChE 3.500 a 8.500 U/1). Sélo en dos de
ellos existia una determinacion anterior de la BUChE, en uno
la cifra habia disminuido desde 14.102 U/L, 5 anos antes, a
4.023 U/l y en el otro desde 4.342 U/|, 2 anos antes a 2.767
Ul. Como se puede observar no todos ellos muestran cifras
bajas de esta enzima, pese al tratamiento con el AChEI.

No obstante, en los pacientes que mostraron cifras bajas
de BuChE después del tratamiento con estos farmacos la
respuesta a la succinilcolina estuvo alargada; asi el tiempo
medio de duracion del bloqueo muscular, después de la
administracion de éste medicamento en los cinco primeros
pacientes (BuChE <3.500 U/l) fue de 10 minutos, mientras
que en los cinco Ultimos (cifras de BuChE normales) fue
de 4 minutos. Ademas, con las dosis normales de atracu-
rio no presentaban una adecuada relajacion muscular y fue
necesario incrementar las dosis del farmaco. La media de
administracion de atracurio en los cinco primeros pacientes
(BuChE < 3.500 U/l) fue de 52 mg y la media de los otros cinco
(BuChE >3.500 U/l) fue de 31 mg. Sdlo los pacientes que
tenian cifras normales de BuChE ofrecieron un comporta-
miento adecuado a los dos tipos de bloqueantes musculares.

Ibebunjo et al® observaron en ratas que el tratamiento
cronico con un AChEl, como la tacrina, producia una ten-
dencia a disminuir su efecto de resistencia a la relajacion de
la d-tubocurarina (bloqueante no despolarizante). Aunque
esto puede no ser extrapolable a los seres humanos podria
ser una de las causas por la que no todos los pacientes en tra-
tamiento con estos farmacos, presentan un comportamiento
no adecuado a los bloqueantes musculares.

Ademas, se sabe que un 15-20% de la poblaciéon con
EA muestran un metabolismo anémalo® de los AChEI, la
mitad de este grupo los metabolizan muy rapidamente,
requiriendo altas dosis terapéuticas, mientras que la otra
mitad ofrecen un pobre metabolismo de ellos, pudiendo
tener efectos adversos aun en dosis bajas. Desconocemos
si los pacientes con metabolismo lento de estos farmacos,
son aquellos en que se altera la actividad de la BuChE y
muestran una respuesta anormal tanto a los bloqueantes
musculares como en cuanto a su accion terapéutica y efectos
secundarios.

Dado que la casuistica es corta no podemos sacar conclu-
siones pero es posible que los AChEIl actualmente utilizados
en el tratamiento de la EA puedan alterar la actividad de la
BuChE, aunque desconocemos la causa de que esta altera-
cion aparezca en nuestro estudio solo algunos pacientes y
no en todos. A pesar de estas limitaciones, opinamos que
la determinacion de la actividad de esta enzima no soélo
es importante realizarla en aquellos pacientes que reciben
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