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Enfermedad de
Creutzfeldt---Jakob esporádica
con  variante de Heidenhain

Heidenhain variant of sporadic
Creutzfeldt-Jakob  disease

Estimada  Editora:
La  enfermedad  de  Creutzfeldt---Jakob  (ECJ)  es una

encefalopatía  espongiforme  que  conduce  a  una  demencia
rápidamente  progresiva,  así  como  a otras  alteraciones  neu-
rológicas  no  específicas.  Se  describen  cuatro tipos1:

•  Esporádica  (ECJe):  85-90%  de  los  casos.  Tiene  etiología
desconocida.

•  Variante  (ECJv):  descrita  en 1996,  se relaciona  con  la
exposición  a la proteína  de  la enfermedad  de  la  vaca  loca.
Generalmente  muestra  un  curso  más  largo  que  los  otros
tipos.

•  Familiar  (ECJf):  10%  de  los  casos.  Aparece  en  individuos
portadores  de  la  mutación  de  la proteína  priónica  (PrP).

•  Iatrogénica:  por  contacto  con  tejido  cerebral  o  líquido
cefalorraquídeo  (LCR)  de  pacientes  infectados.

Presentamos  el  caso de  una  mujer  de  72  años  que  acu-
dió  al servicio  de  Urgencias  de  nuestro  hospital  por  tener
alteraciones  visuales  de  un  mes  de  evolución,  acompañadas,
progresivamente,  por alteraciones  de  la  marcha,  agrafia,
alexia  y bradilalia.  Como  antecedentes  de  importancia  la
paciente  refería  hipertensión,  diabetes  y  dislipemia,  y  era
independiente  para  las  actividades  de  la  vida  diaria  hasta  el
inicio  del  cuadro.

En el  examen  físico  se objetivó  un  síndrome  cerebeloso
(dismetría  dedo-nariz  y talón-rodilla  bilateral,  disdiadoco-
sinesia,  Romberg  positivo  bilateral  con los  ojos  cerrados,
marcha  atáxica  con  lateralización  y aumento  de  base  de  sus-
tentación  y  habla  escandida),  alteraciones  visuales  (visión
en  túnel  binocular  y alteración  de  la  percepción  de  los  colo-
res),  piramidalismo  (espasticidad,  reflejos  osteotendinosos
exaltados)  y deterioro  cognitivo  (bradilalia,  alexia y agra-
fia)  de  corta  y  rápida  evolución.  Los  estudios  de  rutina  y  la
tomografía  cerebral  fueron  normales.

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

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

El  electroencefalograma  (EEG)  evidenció  signos  de  afec-
tación  cerebral  generalizada  de intensidad  severa  más
acusados  en el  hemisferio  derecho,  con grafoelementos  de
tendencia  pseudoperiódica.

El  estudio  en  el  LCR  de la  proteína  14-3-3  fue  positivo,
por  lo que,  unido  a las  manifestaciones  clínicas  y  hallazgos
de  imagen,  se estableció  un  diagnóstico  probable  de ECJe
con  variante  de  Heidenhain2.

La  ECJ  se caracteriza  por  demencia  progresiva  rápida,
atrofia  cerebral,  mioclonías  y  finalmente  la  muerte.  Los
pacientes  con  ECJv  presentan  en  su mayoría  síntomas  sen-
soriales  y  psiquiátricos,  mientras  que  la ECJe  suele  mostrar
deterioro  cognitivo  progresivo,  cambios  de personalidad,
alucinaciones  y  síntomas  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 diagnóstico2,3.

La  Organización  Mundial  de  la  Salud  (OMS)  ha desarro-
llado  criterios  diagnósticos,  catalogando  los  casos  como
definitivos,  probables  o  posibles,  en base  a la  presencia  de
la  proteína  14-3-3  en  el  LCR, cambios  en  el  EEG y  clínica.
El  EEG  se caracteriza  por  descargas  síncronas  periódicas,
más  frecuentes  en  las  etapas  tardías  de la  enfermedad.
Sin  embargo,  la proteína  14-3-3  en el  LCR  es  marcador
bioquímico  importante  en  la ECJ,  su presencia  no  es patog-
nomónica  y  requiere  confirmación  histopatológica.

Se  trata,  por tanto,  de una  enfermedad  de difícil  diagnós-
tico,  especialmente  en  los  estadios  iniciales,  que  se puede
confundir  con  otras  causas  de demencia4.  Si bien  en  la actua-
lidad  la  RM  no  se  encuentra  entre  los criterios  diagnósticos
de la OMS,  en  la  práctica  clínica  contribuye  de  manera  muy
significativa  a  la orientación  diagnóstica5,6.

Los  hallazgos  de  la  RM  puede  ser  uni o bilaterales  y
simétricos  o asimétricos,  e  incluyen  hiperintensidad  en
ponderación  T2  y  en atenuación  del  fluido  en  inversión-
recuperación  (FLAIR) de los  ganglios  basales  (putamen  y
caudado),  tálamo  (signo  del palo  de hockey),  corteza
(manifestación  temprana  más  común)  o  sustancia
blanca4,5,7,8.  En  la ECJv  los  cambios  se observan  típi-
camente  en  el  tálamo  (signo del pulvinar).  En  la  secuencia
de difusión  (DWI)  es característica  la  difusión  restringida
persistente,  especialmente  evidente  en  los  equipos  de alto
campo,  siendo  esta  la  secuencia  más  sensible  para  las  alte-
raciones  corticales,  además de ser  superior  a las  secuencias
ponderadas  en T2  y  FLAIR  en  estadios  tempranos2,7 (fig.  2).
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Figura  1  Secuencia  axial  de  difusión  isotrópica  y  mapa de coeficiente  de difusión  aparente  (ADC):  hiperintensidad  de  señal  en
la corteza  parieto-occipital  bilateral,  que  se  muestra  hipointensa  en  el  mapa  de  ADC  (flechas),  confirmándose  la  restricción  a  la
difusión.

En  la  variante  de  Heidenhain  son  características  las  altera-
ciones  de  señal  de  los  ganglios  basales  y típicamente  del
cortex  occipital2,3. También  se produce atrofia  cerebral
progresiva  rápida.

El  patrón  de  hiperintensidad  de  señal en
FLAIR/restricción  de  la  difusión  puede  llegar  a diferenciar
la  ECJe  de otras  demencias  rápidamente  progresivas  no
priónicas,  a pesar  de  que  los hallazgos  de  imagen  pueden
superponerse8.

El diagnóstico  diferencial  debe hacerse con otras  pato-
logías  que  causen  demencia.  La  enfermedad  de Alzheimer
no  presenta  alteraciones  de  la  difusión  en  la  RM y en las
demencias  vasculares  la  restricción  no  es persistente.  Si
la  restricción  a la  difusión  se limita  al  cortex  cerebral,
los  principales  diagnósticos  diferenciales  son el  síndrome
MELAS  (miopatía,  encefalopatía,  acidosis  láctica  y  episo-
dios  ictus  like, que  produce  severo  engrosamiento  cortical
hiperintenso  en  ponderación  T2  y FLAIR),  la  encefalopatía

Figura  2  Secuencias  axial  de  difusión  y  FLAIR:  hiperitensidad  cortical  parieto-occipital  bilateral  (flechas)  en  la  secuencia  DWI
en equipo  de  3 T,  mucho  menos  evidentes  en  la  secuencia  FLAIR.  La  secuencia  de difusión  es  la  más  sensible  para  las  alteraciones
corticales.
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posterior  reversible  y  la  encefalitis  vírica,  especialmente
herpética  (hinchazón  cerebral  típicamente  temporal  con
cambios  necrótico-hemorrágicos)4.

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

Confidencialidad de  los datos

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

Epicardial fat  necrosis: an unusual cause of
chest pain

Estimada  Editora:

La  necrosis  grasa  epicárdica  es  una  entidad  infrecuente,  que
se  presenta  con  dolor  torácico  pleurítico  súbito  y  autoli-
mitado  en  pacientes  anteriormente  sanos1.  La  tomografía
computada  (TC)  permite  una  evaluación  anatómica  pre-
cisa  del  espacio  cardiofrénico  y la  caracterización  de las
lesiones  que  lo comprometen,  como  la  necrosis  grasa  epi-
cárdica,  que  evidencia  los  hallazgos  típicos  de  la entidad,
consistentes  en  una  lesión  ovoide  con  atenuación  grasa  y
compromiso  del  tejido  adiposo  epicárdico  adyacente2,3. La
fisiopatología  se ha relacionado  con daño  en el  tejido  graso
epicárdico,  secundario  a torsión  vascular,  trauma  o  sangrado
microvascular4.

Comunicamos  dos  casos  de necrosis  grasa  epicárdica
diagnosticados  por TC. El primero  consistió  en una  mujer  de
35  años  de edad,  anteriormente  sana,  que consultó  al servi-
cio  de  urgencias  por un  dolor  precordial  intenso  y  súbito.  A  su
ingreso  el  examen  físico  resultó  normal,  con electrocardio-
grama  sin  evidencia  de alteraciones.  Dada  la  persistencia  e
intensidad  del  dolor,  se realizó  una  TC  de tórax  contrastada,
en la que  se  observó  una  lesión  ovoidea  encapsulada,  con
atenuación  grasa  y presencia  de  anillo  de tejido  blando,
con  aumento  en  la  atenuación  de la  grasa  adyacente,
localizada  en  la región  epicárdica  anterior  izquierda
(fig.  1).

El segundo  caso  fue  un  varón  de 67  años  de  edad,  sin
antecedentes  patológicos,  que  consultó  a urgencias  por  un
cuadro  de dolor  torácico  opresivo  e  intenso,  de  una  hora
de  evolución,  que  se irradiaba  al  hemitórax  izquierdo  y  se
asociaba  a náuseas  y  disnea.  El electrocardiograma  y  tro-
poninas  fueron  normales.  Se realizó  una  angiografía  por  TC
de  tórax que  evidenció  una  lesión  redondeada  con  atenua-
ción  central  grasa  y de mayor  densidad  periférica,  localizada
en  la  grasa  epicárdica  anterior  hacia  el  ángulo  cardiofré-
nico  izquierdo  (fig.  2).  Esto  se relacionaba  con  una  torsión
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