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Enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob esporadica
con variante de Heidenhain

-
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Heidenhain variant of sporadic
Creutzfeldt-Jakob disease

Estimada Editora:

La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (ECJ) es una
encefalopatia espongiforme que conduce a una demencia
rapidamente progresiva, asi como a otras alteraciones neu-
rologicas no especificas. Se describen cuatro tipos':

e Esporadica (ECJe): 85-90% de los casos. Tiene etiologia
desconocida.

e Variante (ECJv): descrita en 1996, se relaciona con la
exposicion a la proteina de la enfermedad de la vaca loca.
Generalmente muestra un curso mas largo que los otros
tipos.

e Familiar (ECJf): 10% de los casos. Aparece en individuos
portadores de la mutacion de la proteina prionica (PrP).

o latrogénica: por contacto con tejido cerebral o liquido
cefalorraquideo (LCR) de pacientes infectados.

Presentamos el caso de una mujer de 72 afos que acu-
dié al servicio de Urgencias de nuestro hospital por tener
alteraciones visuales de un mes de evolucion, acompanadas,
progresivamente, por alteraciones de la marcha, agrafia,
alexia y bradilalia. Como antecedentes de importancia la
paciente referia hipertension, diabetes y dislipemia, y era
independiente para las actividades de la vida diaria hasta el
inicio del cuadro.

En el examen fisico se objetivo un sindrome cerebeloso
(dismetria dedo-nariz y taldn-rodilla bilateral, disdiadoco-
sinesia, Romberg positivo bilateral con los ojos cerrados,
marcha ataxica con lateralizacion y aumento de base de sus-
tentacion y habla escandida), alteraciones visuales (vision
en tanel binocular y alteracion de la percepcion de los colo-
res), piramidalismo (espasticidad, reflejos osteotendinosos
exaltados) y deterioro cognitivo (bradilalia, alexia y agra-
fia) de corta y rapida evolucion. Los estudios de rutina y la
tomografia cerebral fueron normales.

En una resonancia magnética (RM) cerebral hecha en un
equipo de 3 Teslas (3T), que se habia realizado 6 semanas
antes en otro centro, se observaba restriccion a la difusion
en la corteza parieto-occipital bilateral. Estos hallazgos fue-
ron confirmados y superpuestos a la RM (3T) realizada en
nuestro centro al segundo dia del ingreso (fig. 1). A los dos

meses se llevo a cabo una RM de control con hallazgos simi-
lares, aunque menos evidentes, al ser hecha con un campo
abiertode 1T.

El electroencefalograma (EEG) evidencio signos de afec-
tacion cerebral generalizada de intensidad severa mas
acusados en el hemisferio derecho, con grafoelementos de
tendencia pseudoperiddica.

El estudio en el LCR de la proteina 14-3-3 fue positivo,
por lo que, unido a las manifestaciones clinicas y hallazgos
de imagen, se establecio un diagnostico probable de ECJe
con variante de Heidenhain?.

La ECJ se caracteriza por demencia progresiva rapida,
atrofia cerebral, mioclonias y finalmente la muerte. Los
pacientes con ECJv presentan en su mayoria sintomas sen-
soriales y psiquiatricos, mientras que la ECJe suele mostrar
deterioro cognitivo progresivo, cambios de personalidad,
alucinaciones y sintomas cerebelosos. Por su parte, la
variante de Heidenhain es una forma infrecuente de ECJe,
descrita por primera vez en 1929. En ella, se destaca la
presencia de distintas alteraciones visuales, lo que suele
retrasar y dificultar su diagndstico??>.

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) ha desarro-
llado criterios diagnosticos, catalogando los casos como
definitivos, probables o posibles, en base a la presencia de
la proteina 14-3-3 en el LCR, cambios en el EEG vy clinica.
El EEG se caracteriza por descargas sincronas periodicas,
mas frecuentes en las etapas tardias de la enfermedad.
Sin embargo, la proteina 14-3-3 en el LCR es marcador
bioquimico importante en la ECJ, su presencia no es patog-
nomonica y requiere confirmacion histopatoldgica.

Se trata, por tanto, de una enfermedad de dificil diagnos-
tico, especialmente en los estadios iniciales, que se puede
confundir con otras causas de demencia®. Si bien en la actua-
lidad la RM no se encuentra entre los criterios diagnosticos
de la OMS, en la practica clinica contribuye de manera muy
significativa a la orientacion diagnéstica®®.

Los hallazgos de la RM puede ser uni o bilaterales y
simétricos o asimétricos, e incluyen hiperintensidad en
ponderacion T2 y en atenuacion del fluido en inversion-
recuperacion (FLAIR) de los ganglios basales (putamen y
caudado), talamo (signo del palo de hockey), corteza
(manifestacion temprana mas comin) o sustancia
blanca*>7®, En la ECJv los cambios se observan tipi-
camente en el talamo (signo del pulvinar). En la secuencia
de difusion (DWI) es caracteristica la difusion restringida
persistente, especialmente evidente en los equipos de alto
campo, siendo esta la secuencia mas sensible para las alte-
raciones corticales, ademas de ser superior a las secuencias
ponderadas en T2 y FLAIR en estadios tempranos?’ (fig. 2).
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Figura 1

Secuencia axial de difusion isotropica y mapa de coeficiente de difusion aparente (ADC): hiperintensidad de sefal en

la corteza parieto-occipital bilateral, que se muestra hipointensa en el mapa de ADC (flechas), confirmandose la restriccion a la

difusion.

En la variante de Heidenhain son caracteristicas las altera-
ciones de sefal de los ganglios basales y tipicamente del
cortex occipital>3. También se produce atrofia cerebral
progresiva rapida.

El patron de  hiperintensidad de sehfal en
FLAIR/restriccion de la difusion puede llegar a diferenciar
la ECJe de otras demencias rapidamente progresivas no
prionicas, a pesar de que los hallazgos de imagen pueden
superponerse®.

El diagnostico diferencial debe hacerse con otras pato-
logias que causen demencia. La enfermedad de Alzheimer
no presenta alteraciones de la difusion en la RM y en las
demencias vasculares la restriccion no es persistente. Si
la restriccion a la difusion se limita al cortex cerebral,
los principales diagnésticos diferenciales son el sindrome
MELAS (miopatia, encefalopatia, acidosis lactica y episo-
dios ictus like, que produce severo engrosamiento cortical
hiperintenso en ponderacion T2 y FLAIR), la encefalopatia

Figura 2

Secuencias axial de difusion y FLAIR: hiperitensidad cortical parieto-occipital bilateral (flechas) en la secuencia DWI

en equipo de 3T, mucho menos evidentes en la secuencia FLAIR. La secuencia de difusion es la mas sensible para las alteraciones

corticales.
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posterior reversible y la encefalitis virica, especialmente
herpética (hinchazén cerebral tipicamente temporal con
cambios necroético-hemorragicos)®.

Aln no existe un tratamiento curativo y la enfermedad
es invariablemente fatal, con una supervivencia media de
siete meses tras el diagnostico.

Confidencialidad de los datos

Los autores declaran que han seguido los protocolos de su
centro de trabajo sobre la publicacion de datos de pacientes
y que todos los pacientes incluidos en el estudio han reci-
bido informacion suficiente y han dado su consentimiento
informado por escrito para participar en dicho estudio.
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Necrosis grasa epicardica: una
causa infrecuente de dolor
toracico

@ CrossMark

Epicardial fat necrosis: an unusual cause of
chest pain

Estimada Editora:

La necrosis grasa epicardica es una entidad infrecuente, que
se presenta con dolor toracico pleuritico subito y autoli-
mitado en pacientes anteriormente sanos'. La tomografia
computada (TC) permite una evaluacion anatomica pre-
cisa del espacio cardiofrénico y la caracterizacion de las
lesiones que lo comprometen, como la necrosis grasa epi-
cardica, que evidencia los hallazgos tipicos de la entidad,
consistentes en una lesion ovoide con atenuacion grasa y
compromiso del tejido adiposo epicardico adyacente?>. La
fisiopatologia se ha relacionado con dafo en el tejido graso
epicardico, secundario a torsion vascular, trauma o sangrado
microvascular®.

Comunicamos dos casos de necrosis grasa epicardica
diagnosticados por TC. El primero consistié en una mujer de
35 afos de edad, anteriormente sana, que consulté al servi-
cio de urgencias por un dolor precordial intenso y subito. A su
ingreso el examen fisico resulté normal, con electrocardio-
grama sin evidencia de alteraciones. Dada la persistencia e
intensidad del dolor, se realizo una TC de torax contrastada,
en la que se observd una lesion ovoidea encapsulada, con
atenuacion grasa y presencia de anillo de tejido blando,
con aumento en la atenuacion de la grasa adyacente,
localizada en la region epicardica anterior izquierda
(fig. 1).

El segundo caso fue un varon de 67 anos de edad, sin
antecedentes patologicos, que consultd a urgencias por un
cuadro de dolor toracico opresivo e intenso, de una hora
de evolucion, que se irradiaba al hemitérax izquierdo y se
asociaba a nauseas y disnea. El electrocardiograma y tro-
poninas fueron normales. Se realizé una angiografia por TC
de térax que evidencid una lesion redondeada con atenua-
cién central grasa y de mayor densidad periférica, localizada
en la grasa epicardica anterior hacia el angulo cardiofré-
nico izquierdo (fig. 2). Esto se relacionaba con una torsion
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