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CARTAS AL EDITOR

Demencia rapidamente
progresiva en adulto joven
como forma de presentacion
de panencefalitis esclerosante
subaguda

@ CrossMark

Subacute sclerosing panencephalitis
presenting as rapidly progressive dementia
in a young adult

Sr. Editor:

La panencefalitis esclerosante subaguda (PES) constituye
un trastorno neurodegenerativo provocado por la infeccion
persistente por el virus del sarampion’. Se caracteriza por
deterioro cognitivo y motor progresivos, con abundantes
mioclonias’2. La forma de presentacion en el adulto es rara
y con manifestaciones clinicas atipicas®.

Presentamos el caso de un paciente, varon de 25 afos,
sin antecedentes patoldgicos, que desarrolla a lo largo de
3 afos, alteraciones del comportamiento y defecto cogni-
tivo. La exploracion neuroldgica inicial presentaba defecto
de atencion y de funciones ejecutivas, lenguaje poco fluido,
perseveracion motora, apraxia ideomotora de predominio

derecho, asomatognosia, agrafestesia y hemiparesia dere-
cha. La RMCE en ese momento mostré una lesion extensa
cortico-subcortical parieto-temporal izquierda y otras mas
pequenas a nivel de la sustancia blanca subcortical bilateral
en las secuencias T2 y FLAIR, sin captacion de contraste y con
estudio angiografico normal (fig. 1: 1.ay 1.b). Los electroen-
cefalogramas seriados evidenciaron enlentecimiento difuso,
con ritmo theta en las regiones posteriores, sin actividad
periddica.

La investigacion realizada excluy6 enfermedad pridnica,
encefalopatias autoinmunes, vasculopatias inflamatorias e
leucoencefalopatia multifocal progresiva. Las serologias y el
estudio de autoinmunidad resultaron negativos. La puncion
lumbar mostré una célula roja, glucosa 51 mg/dl, proteinas
54 mg/dl y un indice elevado de IgG de 1,74 con bandas oli-
goclonales detectables. La PCR en LCR para herpes simple,
varicela-zoster, virus JC, Tropheryma whippeli, la serologia
para sifilis y la determinacion de proteina 14-3-3 resultaron
negativas. La investigacion tumoral radioldgica y mediante
determinacion de anticuerpos antineuronales en LCR fue
también negativa.

El contexto clinico junto con los hallazgos de imagen
y de laboratorio, llevaron a la sospecha de PES, que se
confirmé mediante la determinacion de titulos elevados de
anticuerpos en sangre y LCR contra el virus del sarampion,
1:10 y 1:134, respectivamente. No existia historia previa

Figura 1

1.ay 1.b). RM axial FLAIR (12 meses después del inicio de los sintomas): areas difusas hiperintensas corticosubcorti-

cales en los lobulos parietal y temporal. 2.a, 2.b, 3.a. y 3.b) RM axial FLAIR (26 meses y 8 afnos después del inicio de la clinica,
respectivamente): evolucion progresiva, con atrofia cerebral y de tronco severas y lesion difusa y extensa de la sustancia blanca

periventricular.
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de infeccion o exposicion, encontrandose el paciente vacu-
nado. En los 6 meses posteriores, la situacion clinica se
deteriord rapidamente, con mioclonias en forma de movi-
mientos oculares periddicos de supraversion y convulsiones
tonico-cldnicas refractarias al tratamiento. La RM de segui-
miento mostraron atrofia severa cerebelosa y de tronco
(fig. 1: 2.a, 2.b, 3.a y 3.b). Actualmente el paciente se
encuentra en estado vegetativo, con mutismo acinético.

La PES tipicamente ocurre en la primera y segunda
década de la vida, existiendo solo 100 casos descritos en
la literatura de PES de inicio en la edad adulta*. Desde la
introduccion de los calendarios de vacunacion, su incidencia
disminuyé un 90%°. No se conoce una asociacion etioldgica
entre la vacunacion contra el sarampion y la PES. Se piensa
que los casos descritos en pacientes inmunizados se relacio-
nan con infeccion subclinica antes del primer afo de vida'.

Como en nuestro caso, en la mayoria de casos de
inicio en la edad adulta, no existe historia de infeccion
0 exposicion previa al sarampion’. Los sintomas atipicos
resultan también mas frecuentes en estas formas? 3. Nuestro
paciente desarroll6 deterioro cognitivo y motor progresivo,
sin mioclonias generalizadas o actividad periodica, hallaz-
gos tipicos en estadios avanzados de la enfermedad®. La
deteccion de titulos elevados de anticuerpos en suero y
LCR contra el sarampion sirve como método confirmatorio
por la elevada sensibilidad, especificidad y valor predictivo
positivo’2. La muerte ocurre habitualmente entre 1-
3 anos desde el inicio de la enfermedad, no existiendo un
tratamiento eficaz’. Los tratamientos con combinaciones
de interferdn alfa intratecal e isoprinosina oral en régimen
de ensayo clinico, muestran una eficacia entre el 30-35% de
los casos®’. Nuestro paciente, dado el estadio avanzado
de la enfermedad, no inici6 tratamiento.

En conclusion, el diagnostico de la PES debe ser consi-
derado frente a un paciente joven con deterioro cognitivo
progresivo. Los sintomas atipicos son frecuentes en las
formas de inicio en la edad adulta, especialmente en caso
de serologia e hallazgos imagenologicos compatibles.
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La hipotension de liquido cefalorraquideo (LCR) por des-
garro meningeo es una enfermedad poco comdn pero
altamente descrita, donde con frecuencia se encuentran
hallazgos tipicos en la neuroimagen que ayudan al diagnos-
tico. Sin embargo, la localizacion del punto de fuga no es
tan usual, sobre todo cuando se trata de casos secundarios

a traumatismos banales, siendo el nivel toracico alto o la
union cérvico-toracica los mas habituales'. La localizacion
del punto de fuga es importante por las implicaciones que
pueda tener desde el punto de vista prondstico.

Presentamos, por ello, un caso de neuroimagen llama-
tiva porque permite la localizacion de un punto de fuga
claro, y poco comun, a nivel lumbar, lo cual fue decisivo
para establecer un tratamiento definitivo.

Se trata de una paciente mujer de 30 afos, sin ante-
cedentes de interés, que consultd por cefalea de 48h de
evolucion, de inicio a las 2h de levantar una television
de 47 pulgadas. Se trataba de una cefalea frontal rebelde
a tratamiento, acompanada de nauseas y vomitos, que solo
mejoraba con el reposo en cama, y empeoraba al incorpo-
rarse. Al examen fisico, solo se encontro rigidez de nuca,
con signos de Kernig y Bruzinski positivo.

Ante la sospecha de una cefalea por hipotension
de LCR postraumatica, se ingres6 en neurologia. Se le
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