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Es un proceso clinico con base inmunoalérgica que podria con-
fundirse con la GEP y el sindrome de Loeffler. La evolucién benigna
y la respuesta inmediata a corticoides distinguen el proceso inmu-
noalérgico del autoinmune’. Para el diagnéstico diferencial se
plantea NEA (que suele conllevar insuficiencia respiratoria severa);
aspergilosis broncopulmonar alérgica, menos probable en nuestro
caso por ausencia de hiperreactividad bronquial, patrén radiolégico
compatible y valores de IgE < 1.000; sindrome de Léeffler secunda-
rio a farmacos o parasitos, que se descartdé en nuestra paciente;
GEP (que cursa con sintomatologia extrapulmonar) y el sindrome
hipereosinofilico idiopatico.

El tratamiento es la corticoterapia® con mejoria rapida en 72 h,
en pauta descendente hasta una dosis de mantenimiento de al
menos 6 meses debido al riesgo de recidiva. Algunos estudios sugie-
ren omalizumab en casos de refractariedad a corticoides, por su
efecto de bloqueo anti-IgE, pero su uso es controvertido’-°. El pro-
néstico es benigno, aunque puede progresar a fibrosis pulmonar
excepcionalmente!?. Es importante establecer el diagnéstico dife-
rencial y tratamiento precoz para la buena evolucién.
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Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob esporadica )
de evolucidn atipica en paciente anciano

An atypical outcome of sporadic Creutzfeldt-Jakob disease in an
elderly patient

Sr. Editor:

La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob esporadica (ECJe) forma
parte de las enfermedades pridnicas, caracterizadas por largos
periodos de incubacién y progresion inexorable una vez apareci-
dos los sintomas', con una incidencia anual de un caso por millén
de habitantes?.

Presentamos el caso de una mujer de 77 afios, con evolucion
atipica de ECJe y supervivencia mucho mayor a la habitual. Fue
remitida por su médico de Atencién Primaria al equipo de Aten-
cién Geriatrica Domiciliaria del Hospital Cruz Roja por deterioro
funcional severo tras ingreso hospitalario.

Sin antecedentes relevantes, en marzo de 2014 habia sido
diagnosticada de probable ECJe. Comenz6 con cefalea y minima
claudicacién en hemicuerpo izquierdo, estudidndose mediante
tomografia computerizada cerebral, eco-Doppler de troncos
supraadrticos, electroencefalograma y liquido cefalorraquideo con
proteina 14-3-3, todo ello sin alteraciones, y resonancia magnética
(RM) cerebral con lesiones sugestivas de encefalopatia espongi-
forme. Al afio fue ingresada por deterioro neurolégico progresivo:
disgrafia, dislexia, bradipsiquia, sintomas depresivos, conservando
comprensién, repeticién y nominacién, sin mioclonias. Se repitie-
ron las mismas pruebas complementarias, estudio genético del gen
PRPN, con similares resultados (proteina 14-3-3 negativa en liquido
cefalorraquideo), salvo electroencefalograma donde aparecieron
lesiones tipicas, confirmando diagnéstico de probable ECJe.

La paciente mantenia situaciéon funcional de independencia
en actividades basicas de la vida diaria salvo bafio y vestido,

deambulacién auténoma en domicilio, ocasionalmente bastén, e
incontinencia urinaria ocasional (Escala de Cruz Roja Funcional
1-2/5, indice de Barthel modificado 83/100). Mentalmente presen-
taba desorientacién temporal, mantenia conversaciones sencillas
(Escala de Cruz Roja Mental 2/5). Buen apoyo familiar, con esposo
y cuidadora 24 h.

Hasta julio de 2016, que sufrié ingreso hospitalario por infec-
cién urinaria. Fue remitida tras el alta al equipo de Atencién
Geriatrica Domiciliaria, apreciandose deterioro funcional severo,
dependencia para todas las actividades basicas de la vida diaria
(Cruz Roja Funcional 5/5, indice de Barthel modificado 0/100),
labilidad emocional, quejidos constantes, inquietud psicomotriz
nocturna e insomnio con somnolencia diurna. Habia acudido al
Servicio de Urgencias, pautandose haloperidol y bromazepam, sin
mejoria. Referian anorexia, dificultad para tragar y dolor abdomi-
nal. En la inspeccién de cavidad oral se apreciaba gran sequedad de
mucosas, secreciones adheridas y placas blanquecinas en paladar
compatibles con candidiasis oral.

Se trat6 con nistatina oral y recomendaciones de higiene bucal.
Para control del suefio-vigilia y alteraciones psicoconductuales se
iniciaron mirtazapinal5 mg y lorazepam 1 mg nocturnos, suspen-
diendo haloperidol y bromazepam. Se detecté por urocultivo una
infeccion de tracto urinario, tratandose segiin antibiograma. Pre-
sent6 mejoria clinica franca del estado general, recuperé apetito e
inici6 una ingesta alimentaria adecuada. Se control6 el suefio, desa-
pareci6 lainquietud psicomotriz, mejoré animicamente y mantenia
conversacién sencilla. Se recomendaron ejercicios de activacién
muscular consiguiendo deambulacién con ayuda de una persona
en domicilio, colaboracién en actividades basicas de la vida diaria
y continencia diurna.

Inevitablemente, durante el seguimiento por Atencién Geria-
trica Domiciliaria progresaron lentamente los sintomas neurol6gi-
cos: al aflo, empeoraron los trastornos del lenguaje (nominacién
y repeticién) y aparecieron mioclonias. En febrero de 2018, cuando
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fallecio, casi 4 afios después del inicio de la sintomatologia, pre-
sentaba deterioro funcional severo, mutismo, mirada perdida, y
frecuentes mioclonias en cabeza y extremidades.

Discusion

Las enfermedades priénicas son procesos neurodegenerativos
caracterizados por pérdida neural y presencia de vacuolas que dan
aspecto espongiforme?, por eso también se conocen como encefalo-
patias espongiformes transmisibles (EET), y acumulacién neuronal
de isoformas patolégicas de la proteina priénica (PrPSc). La triada
caracteristica es la combinacién de deterioro cognitivo, sintomas
psiquiatricos y alteraciones motoras.

Se pueden clasificar etiol6gicamente como: EET adquirida (< 5%
de los casos), EET familiar (10-15%) y EET idiopaticas o esporadicas
(85%). Dentro de estas tltimas, la mas frecuente es la ECJe.

En la ECJe pueden diferenciarse subtipos basandose en el poli-
morfismo del codén 129 del gen PRPN (para el aminoacido valina
V o metionina M*), que codifica la PrPSc, y el peso molecular de
la PRPSc (tipo 1 0 2)23. Segiin esto existen 5 subtipos (MM1/MV1,
MM2, VV1, VV2, MV2), con clinica y supervivencias diferentes, que
varia entre 4 y 17 meses, falleciendo el 85-90% de los pacientes
antes del afio®.

La edad media de inicio son 67 afios>. Su presentacién inicial es
muy variable, dificultando y retrasando el diagnéstico”. Los sinto-
mas prodrémicos son inespecificos: pérdida de peso, alteraciones
del suefio y de conducta, y sintomas visuales®, afectindose la mar-
chay el lenguaje en fases tempranas. Posteriormente aparece una
demencia rapidamente progresiva acompaifiada habitualmente de
ataxia cerebelosa y mioclonias, progresando a mutismo acinético®.

Los criterios diagnésticos mas aceptados son los propuestos
por Zerr et al5 (sensibilidad 98%) que incluyen: 1) demencia
progresiva; 2) al menos uno de estos sintomas: mioclonias,
piramidalismo o extrapiramidalismo, disfuncién cerebelar/visual,
mutismo acinético; 3) electroencefalograma tipico (complejos
periddicos sobre actividad de fondo enlentecida con ondas agu-
das bifasicas/trifasicas con frecuencia de 0,5-2 Hz) con elevacién de
proteina 14-3-3 enliquido cefalorraquideo; o bien, imagen tipica de

Figura 1. Corte axial de la resonancia magnética cerebral en secuencia de difu-
sién (DWI) que muestra la restriccion de la difusion con hiperintensidad de la sefial
giriforme de distribucién parcheada en circunvoluciones parietales posteriores y
occipitales, compatible con encefalopatia espongiforme.

RM cerebral (hiperintensidad de sefial en frecuencias FLAIR y difu-
sién en estriado y/o corteza cerebral) y 4) descartar otras posibles
causas.

El diagnéstico definitivo es con confirmacién patolégica tras
biopsia cerebral. La prueba complementaria con mayor superiori-
dad diagnéstica es la RM cerebral, principalmente las secuencias
FLAIR y DWI, que usadas conjuntamente elevan la sensibilidad
y especificidad (91 y 95% respectivamente)®. Como en nues-
tra paciente, que presentaba hiperintensidad en circunvoluciones
parietales posteriores y occipitales (fig. 1). Tras el estudio gené-
tico del gen PRPN, con heterocigosis en codén 129 metionina/valina
(129 M/V), sin mutacién, el diagnéstico fue de ECJeMV2, con una
supervivencia media de 17 meses segtn la literatura®.

Conclusion

Existen multiples presentaciones de las enfermedades pri6ni-
cas, que a pesar de los avances diagnésticos, contintian siendo
relativamente desconocidas, sobre todo en relacién con sintomato-
logia, supervivencia y evolucién atipicas. Esto supone un reto para
sumanejo y necesidad de un prondstico que permita establecer un
plan de cuidados adecuado. La paciente descrita presenté un ini-
cio tardio de la sintomatologia y una supervivencia muy superior
a la referida en la bibliografia. La valoraciéon geriatrica permitié el
manejo domiciliario de algunos de sus sintomas, no atribuibles a su
ECJe, contribuyendo a prolongar su supervivencia y aportando una
mayor calidad de vida a la paciente y sus cuidadores.
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