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Enfermedad de Whipple: presentacion
de un caso infrecuente de afectacion
cerebral aislada

Whipple’s disease: presentation of an unusual
case with isolated cerebral involvement

Sr. Editor:

La enfermedad de Whipple (EW) es una infeccion multisis-
témica causada por el Tropheryma whippelii (T. whippelii).
Es frecuente la asociacion de sintomas neuroldgicos, si bien
es raro que se manifiesten asi como forma de presentacion
y, a menudo, esta en relacion con enfermedad confinada al
SNC'.

Presentamos un caso de una mujer de 30 afos que acudio
aurgencias por presentar dolor cervical que se acompanfa de
cefalea frontal y hormigueo en hemicara y brazo izquierdo,
asi como torpeza del mismo, que la paciente relacionaba
con un accidente de tréfico sin trauma craneal dos semanas
antes. Ademas, comentaba sentir dificultad para el habla
y cierto grado de somnolencia. No tenia antecedentes per-
sonales de interés salvo residencia en medio rural. En la
exploracion fisica se constatd disartria y minima claudica-
cion en MSI, con parestesias en la mano izquierda sin que
se objetivara pérdida de sensibilidad. La hematimetria, la
bioquimica y otros estudios convencionales de laboratorio
fueron normales.

Se le realiz6 tomografia computarizada (TC) craneal sin
contraste urgente en la que se observa un area hipodensa
que afectaba a los nucleos caudado y palido, asi como al
brazo anterior de la capsula interna y a la porcion anterior
de capsula externa izquierdos. (fig. 1)

La resonancia magnética (RM) de craneo sin y con
contraste que se hizo a las 12 h del ingreso de la paciente
mostré areas de alteracion de seiial en ambos nlcleos cau-
dados, lenticular izquierdo, rodilla del cuerpo calloso y
comisura anterior, siendo mas evidente en el lado izquierdo.
Las lesiones presentaban cierto efecto expansivo y, tras la
administracion de contraste, mostraban un tenue realce
irregular (fig. 1).

Durante el ingreso se complet6 el estudio de la paciente
mediante la realizacion de una TC dirigida a torax, abdo-
men y pelvis (con contraste por via oral e intravenosa) en la
que no se encontraron hallazgos resenables. Mediante pun-
cion lumbar se analizo el liquido cefalorraquideo; tanto la

citologia como la serologia (para los gérmenes mas frecuen-
tes) fueron negativas.

Ante la mala evolucion clinica de la paciente, con abu-
lia, hipersomnia, incontinencia urinaria, reflejos extensores
plantares y claudicacién de miembros inferiores, se deci-
di6 realizar una biopsia cerebral esteroataxica de la lesion
adyacente al nlcleo caudado derecho. El estudio anatomo-
patolégico de la muestra presentaba areas de gliosis e
hipercelularidad a expensas de abundantes células macro-
fagicas de citoplasma claro y granular PAS+ que sugieren
afectacion del SNC por enfermedad de Whipple. Se analiz6
mediante técnica de reaccion en cadena de la polimerasa el
tejido, asi como las muestras de suero, que fueron negativas
para T. whippelli.

Tras este resultado se llevo a cabo un transito gastroin-
testinal y una endoscopia digestiva con biopsia de duodeno,
sin que se observara afectacion por enfermedad de Whipple
extracraneal.

La paciente fue tratada con ceftriaxona 2 g por via intra-
venosa cada 12 h, con buena tolerancia y clara mejoria,
continuando tratamiento con cotrimoxazol 800/160 miligra-
mos cada 12 h durante 1 afo.

La RM de control a los 2 meses, mostro una clara
reduccion de tamano de las lesiones descritas en RM pre-
vias, sin observarse un efecto expansivo ni captacion de
contraste, permaneciendo la paciente asintomatica, sin
abulia y normalizacion de reflejos plantares, asi como con-
trol de esfinteres y mejoria de la claudicacion de miembros
inferiores (fig. 2).

La enfermedad de Whipple se suele diagnosticar tarde,
sobre todo en aquellos casos que se presentan con clinica
neuroldgica careciendo de los sintomas digestivos caracte-
risticos de la enfermedad, debido a que es una entidad poco
frecuente. Los estudios de laboratorio convencionales reve-
lan cambios inespecificos, siendo la aplicacion de la PCR
la técnica de eleccion por su superioridad en sensibilidad
y especificidad respecto a otras técnicas. No obstante, su
negatividad no excluye definitivamente el diagndstico, como
ocurre en nuestro caso.

Son las técnicas de imagen, la TC y la RM, aunque inespe-
cificas, las que mas informacion nos aportan. La TC craneal
muestra atrofia cerebral, lesiones focales hipodensas, Unicas
o multiples, afectando predominantemente a la sustancia
blanca, la corteza y el hipotalamo, que se realzan tras la
administracion de contraste?. En la RM lo mas frecuente
es que las areas patoldgicas descritas se muestren hipe-
rintensas en T2 e hipointensas en T13. Asimismo, pueden
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Figura1 EnlaTCsin contraste (A) realizada a la llegada de la paciente aparece una hipodensidad que afecta a los nicleos caudado
y lenticular izquierdos, asi como a capsula interna. También se aprecia hipodensidad en el rostro del cuerpo calloso con extension
contralateral. En las secuencias de RM realizadas 18 h después, se observa hipointensidad de las regiones descritas en la TC en
secuencias ponderadas en T1 e hiperintensidad en las potenciadas en DP. Tras la administracion de contraste paramagnético (D-F)
se aprecia un realce discreto, heterogéneo y de predominio periférico que muestra, con mayor claridad, la extension contralateral
a través de la comisura anterior (flecha en D).

Figura 2 En el estudio de RM de control realizado al mes se aprecia la alteracion de sefal residual que provoca retraccion del
asta frontal ventricular en las secuencias potenciadas en DP (A), FLAIR (B) y T1 sin contraste (C). Tras la administracion de contraste
(D) no se aprecian areas de realce patoldgico. Se aprecia, en todas las secuencias, una imagen nodular, hipo/isointensa que se
corresponde con la secuela de la biopsia (flecha).
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aparecer lesiones de comportamiento expansivo que se real-
zan tras la administracion de contraste paramagnético. La
RM difusion/perfusion y espectroscopia pueden ser de uti-
lidad, pero hasta el dia de hoy, la experiencia es escasa y
no se han escrito patrones caracteristicos?. Si esta publi-
cada su utilidad en pacientes con enfermedad de Whipple
cerebral recurrente, en la que el tamano de las lesiones
puede ser menor y, sin embargo, la restriccion en la difu-
sién puede indicar areas de infeccién activa’. Estas también
pueden deberse a lesiones isquémicas agudas, aunque pode-
mos diferenciarlas segln su persistencia en el tiempo y la
demostracion o no de infarto evolucionado.

Los estudios de PET con 11 C metionina pueden utilizarse
para el diagnostico diferencial con tumores, demostrando
un hipermetabolismo en areas cortico-subcorticales y del
tronco cerebral en pacientes con la enfermedad*. Sin
embargo, en otras publicaciones se han descrito disminu-
cion del flujo sanguineo cerebral en las areas afectadas en
estudios con HMPAO SPECT (TC 99 m).
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Neurofibroma plexiforme en paciente de
8 anos

Plexiform neurofibroma in an 8 year-old
patient

Sr. Editor:

La neurofibromatosis tipo 1 (NF1) esta causada por la muta-
cion del gen NF1 localizado en el cromosoma 17q11.2."2,
Los neurofibromas aparecen en un 90% de los casos y los
plexiformes en un menor porcentaje. Son tumores benignos
de vainas nerviosas, pero los plexiformes presentan hasta un
10% de riesgo de transformacion maligna.

Comentamos el caso de una nina de 8 anos y 4 meses
diagnosticada de NF-1 a los 2 anos de edad. A los 4 dias
tras realizarse cirugia de amigdalectomia y adenoidecto-
mia comienza con imposibilidad para caminar, asociado a
parestesias («calambres») en pie y pierna izquierdos. A la
exploracion presenta pérdida de fuerza en pie izquierdo,
imposibilidad para realizar la flexion dorsal ni adecuada
inversion-eversion y posicion de pie en equino. Imposibilidad
de realizar marcha normal ni otras variantes. No Babinski.
Reflejos osteotendinosos presentes sin aumento de area
reflexdgena. Laségue izquierdo positivo.

Como pruebas complementarias se realizaron radiogra-
fias de caderas, pie y pierna izquierda; ecografia de hueco
popliteo y tercio proximal de miembro inferior izquierdo
que descarto6 trombosis venosa; analitica de sangre completa
con estudio de coagulacion, autoinmunidad y CPK normales.
El electroneurograma y electromiograma objetivaron signos
compatibles con la existencia de una mononeuropatia axonal
parcial (axonotmesis) del nervio ciatico comin izquierdo con

afectacion predominante del componente peroneo. Se com-
pleta estudio con resonancia magnética (RM) de columna
lumbosacra y estudio RM pélvico y de miembro inferior
donde se identificd una lesion de partes blandas bien defi-
nida en el tedrico trayecto del nervio ciatico izquierdo,
visible desde el nivel de la escotadura ciatica hasta cau-
dalmente el hueco popliteo, compatible con neurofibroma.
(figs. 1y 2)

Los neurofibromas plexiformes son tumores que afec-
tan a las estructuras del nervio (plexo, fasciculos o ramas
nerviosas)3. Se calcula que su incidencia es de alrededor de
un 17% en NF tipo 12. El estudio de imagen para deteccién
y caracterizacion se realiza mediante RM, generalmente
explorando los 3 planos del espacio con secuencias T1, T2
supresion de grasay estudio T1 supresion de grasa tras gado-
linio intravenoso. De forma habitual los neurofibromas son

Figura 1 RM en incidencia axial ponderada en T1 en el nivel
anatomico de la escotadura ciatica. Lesion de partes blandas
bien definida, lateral al tendon del semimembranoso, hipoin-
tensa en T1, en localizacion del nervio ciatico izquierdo.
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